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Съкращения и акроними

2D	 two-dimensional
99mTc-DPD	 99mTechnetium-3,3-diphosphono-1,2-

propanodi-carboxylic acid
ACE	 angiotensin-converting enzyme
AF	 atrial fibrillation
AL	 amyloid light chain
AR	 aortic regurgitation
ARB	 angiotensin receptor blocker
ATTR	 amyloidosis-transthyretin type
AV	 atrioventricular
BiVAD	 biventricular assist device
BNP	 brain natriuretic peptide
BPM	 Beats per minute
CCS	 Canadian Cardiovascular Society
CFC	 cardiofacialcutaneous
CHA2DS2-VASc	Congestive Heart failure, hypertension, Age ≥75 

(doubled), Diabetes, Stroke (doubled), Vascular 
disease, Age 65–74, and Sex (female)

CMR	 cardiac magnetic resonance
CRT	 cardiac resynchronization therapy
CRT-D	 cardiac resynchronization therapy-defibrillator
CRT-P	 Cardiac resynchronization therapy with a 

pacemaker
CT	 computed tomography
DC	 direct current
DNA	 deoxyribonucleic acid
E/A	 ratio of mitral peak velocity of early filling (E) to 

mitral peak velocity of late filling (A)
E/e’	 ratio of early transmitral flow velocity (E) to early 

mitral annulus velocity (e’)
EACTS	 European Association for Cardio-Thoracic 

Surgery
ECG	 electrocardiogram
EF	 ejection fraction
EPS	 electrophysiological study
ESC	 European Society of Cardiology
FDA	 (US) Food and Drug Administration
FHL1	 four and a half LIM domains 1
HAS-BLED	 hypertension, abnormal renal/liver function, 

stroke, bleeding history or predisposition, 
labile INR, elderly (>65 years), drugs/alcohol 
concomitantly

HCM	 hypertrophic cardiomyopathy
hs-cTnT	 high sensitivity cardiac troponin T
HTS	 high throughput sequencing
ICD	 implantable cardioverter defibrillator
ILR	 implantable loop recorder
INR	 international normalized ratio
IUD	 intrauterine device
LA	 left atrium
LAMP-2	 lysosome-associated membrane protein 2
LBBB	 left bundle branch block
LEOPARD	 Lentigines, ECG abnormalities, Ocular 

hypertelorism, Pulmonary stenosis, Abnormal 
genitalia, Retardation of growth, and sensory-
neural Deafness

LGE	 late gadolinium enhancement
LV	 left ventricular
LVAD	 left ventricular assist device
LVH	 left ventricular hypertrophy
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LVOTO	 left ventricular outlow tract obstruction
MADIT-RIT	 Multicenter Automatic Defibrillator Implantation 

Trial–Reduce Inappropriate Therapy
MAPK	 mitogen activated protein kinase
MELAS	 mitochondrial encephalomyopathy, lactic 

acidosis, and stroke-like episodes
MERFF	 myoclonic epilepsy with ragged red fibres
MRA	 mineralocorticoid receptor antagonist
MYBPC3	 myosin-binding protein C, cardiac-type
MYH7	 myosin-7 (ß-myosin heavy chain)
MYL3	 myosin light chain 3
NOAC	 new oral anticoagulants
NSVT	 non-sustained ventricular tachycardia
NT-proBNP	 N-terminal pro brain natriuretic peptide
NYHA	 New York Heart Association
OAC	 oral anticoagulants 
o.d.	 omni die (every day)
PC-CMR	 phase contrast cardiac magnetic resonance
PDE5	 phosphodiesterase type 5
PET	 positron emission tomography
PRKAG2	 gamma-2 sub-unit of the adenosine 

monophosphate-activated protein kinase
RAAS	 renin angiotensin aldosterone system
RV	 right ventricular
SAM	 systolic anterior motion
SCD	 sudden cardiac death
SAA	 septal alcohol ablation
S-ICDTM	 Subcutaneous lead implantable cardioverter 

defibrillator
SPECT	 single photon emission computed tomography
SSFP	 steady-state free precession
SVT	 supraventricular tachycardia
TOE	 transoesophageal echocardiography
TNNI3	 troponin I, cardiac muscle
TNNT2	 troponin T, cardiac muscle
TPM1	 tropomyosin alpha-1 chain
TTE	 transthoracic echocardiography
TTR	 transthyretin
VF	 ventricular fibrillation
VKA	 vitamin K antagonist
VT	 ventricular tachycardia
WHO	 World Health Organization

1.	 Предисловие
Препоръките обобщават и подлагат на оценка всички на-
лични към момента на написването доказателства по спе-
цифична тема с цел да подпомогнат лекарите в избора на 
най-добрите стратегии за лечение на конкретния пациент с 
дадено заболяване, вземайки предвид повлияването на кли-
ничния изход, както и съотношението риск-полза отнасящи 
се до специфични диагностични или терапевтични средства. 
Препоръките трябва да подпомогнат лекаря при вземане 
на решения в ежедневната практика, но окончателните ре-
шения относно конкретния пациент трябва да се вземат от 
лекуващия(те) здравен(ни) специалист(и) след обсъждане с 
пациента и евентуалния придружител.

В последните години Европейското дружество по кар-
диология (European Society of Cardiology, ESC), както и други 
дружества и организации публикуваха голям брой указания. 
Поради значението им за клиничната практика, при разра-

ботката на указания бяха установени критерии за качест-
во, с цел постигане на прозрачност на всички решения за 
потребителя. Препоръките за формулиране и издаване на 
указания на ESC могат да бъдат намерени на уебсайта на ESC 
(http://www.escardio.org/ guidelines-surveys/esc-guidelines/
about/Pages/rules-writing. aspx). Препоръките на ESC пред-
ставят официалната позиция на ESC върху дадената тема и 
се осъвременяват редовно.

Членовете на тази Работна група са избрани от ESC, така 
че да представляват специалистите, полагащи медицински 
грижи за пациенти с тази патология. Избраните експерти в 
областта са направили подробен преглед на публикуваните 
доказателства за поведението (включително диагностиката, 
лечението, превенцията и рехабилитацията) при дадено за-
боляване в съответствие с политиката на Комитета за прак-
тически указания (Committee for Practice Guidelines, CPG) на 
ESC. Изготвена е критична оценка на диагностичните и тера-
певтични процедури, включително оценка на съотношение-
то риск-полза. При наличие на данни са включени прибли-
зителни оценки на очаквания здравен изход за по-големи 
популации. Нивата на доказателственост и тежестта на пре-
поръките за специфични терапевтични подходи са измере-
ни и степенувани според предварително дефинирани скали, 
както е посочено в таблици 1 и 2.

Експертите в групите на авторите и рецензентите са по-
пълнили Декларация за интерес, с цел установяване на всич-
ки реални и възможни източници на конфликт на интереси. 
Тези формуляри са събрани в един общ файл и могат да бъ-
дат намерени на уебсайта на ESC (http://www.escardio.org/
guidelines). Всички промени касаещи декларациите за инте-
рес, които възникват по време на периода на написване на 
документа, трябва да бъдат съобщени в ESC и да бъдат акту-
ализирани. Работната група е получила финансова подкрепа 
изцяло от ESC, без каквото и да е участие на свързаната със 
здравеопазването индустрия.

Комитетът за практически указания (CPG) на ESC упраж-
нява контрол и координира подготовката на нови указания, 
изготвяни от работни групи, експертни групи или консенсус-
ни групи. Комитетът е отговорен и за процеса на одобряване 
на тези указания. Препоръките на ESC се подлагат на подро-
бен преглед от CPG и външни експерти. След съответни пов-
торни преразглеждания, те се одобряват от всички експерти 
участващи в Работната група. Окончателният документ се 
одобрява от CPG за публикуване в European Heart Journal. 
Той е бил изработен след внимателно проучване на научни-
те и медицински знания и доказателствата съществуващи по 
същото време.

При разработката на препоръките на ESC целта е била 
както включване на най-новите научни изследвания, така 
и създаване на образователни инструменти и програми 
за приложение на препоръките. За внедряване на препо-
ръките се изготвят сбити джобни версии на препоръките, 
обобщаващи презентации, брошури с основни послания, 
обобщаващи карти за неспециалисти, електронни версии 
за дигитални приложения (смартфони и др.). Тези версии са 
съкратени и поради това, при необходимост, потребителят 
трябва винаги да направи справка с пълната версия на те-
кста, която е достъпна безплатно на уебсайта на ESC. Нацио-
налните дружества влизащи в ESC се насърчават да одобрят, 
преведат и внедрят препоръките на ESC. Програмите за 
внедряване са необходими, тъй като е доказано, че изходът 
от заболяването може да се повлияе благоприятно при за-
дълбочено прилагане на клиничните препоръки.
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Необходими са обследвания и регистри, за да се 
удостовери, че обичайната ежедневна практика следва 
указанията в препоръките, за да бъде затворен цикълът 
клинично изпитване – изработване на писмени препоръ-
ки – разпространяване – приложение на тези препоръки 
в клиничната практика.

Здравните специалисти са насърчавани да вземат пре-
поръките на ESC изцяло предвид при изготвянето на своя-
та клинична оценка, както и при определянето и прила-
гането на превантивни, диагностични или терапевтични 
медицински стратегии. Препоръките на ESC обаче в ни-
какъв случай не отменят индивидуалната отговорност на 
здравните специалисти да вземат подходящи и точни ре-
шения, съобразени със здравословното състояние на все-
ки пациент, след обсъждане с него и, когато е подходящо 
или необходимо, с лицето полагащо грижи за пациента.

Здравните специалисти са насърчавани да вземат 
препоръките на ESC изцяло предвид при изготвянето 
на своята клинична оценка, както и при определянето и 
прилагането на превантивни, диагностични или терапев-
тични медицински стратегии. Препоръките на ESC обаче в 

никакъв случай не отменят индивидуалната отговорност 
на здравните специалисти да вземат подходящи и точни 
решения, съобразени със здравословното състояние на 
всеки пациент, след обсъждане с него и, когато е подхо-
дящо или необходимо, с лицето полагащо грижи за паци-
ента. Отговорност на здравния специалист е и да провери 
правилата и наредбите, отнасящи се до лекарствата и ме-
дицинските изделия към момента на предписването.

2.	 Увод

2.1.	 Определение
Кардиомиопатиите се определят като структурни и функ-
ционални промени на камерния миокард, които не могат 
да се обяснят с ограничаваща кръвотока коронарна ар-
териална болест или състояния на абнормно натоварва-
не.1 В исторически план тази група заболявания се дели 
на първични болести, при които сърцето е единственият 
засегнат орган и вторични форми, при които кардиоми-
опатията е проява на системна болест. Тези Препоръки 
възприемат класификационната система предложена от 
скорошен документ за позиция на ESC, в който кардиоми-
опатиите се определят по специфични морфологични и 
функционални критерии, а след това се групират във фа-
милни/генетични и нефамилни/негенетични подвидове, 
независимо от наличието на извънсърдечна болест.1

Хипертрофичната кардиомиопатия (ХКМП) се определя 
от наличието на задебеляване на левокамерната (ЛК, left 
ventricular, LV) стена, което не може да се обясни само с аб-
нормни условия на натоварване.

Това определение е приложимо при деца и възрастни 
и не дава предварително предположение за етиологията 
на миокардната патология. Въпреки че този подход раз-
ширява обхвата на Препоръките и прави някои препоръ-
ки по-сложни, той съответства на ежедневната клинична 

Таблица 1:	 Класове на препоръките

Класове на 
препоръките Дефиниция Препоръки за употреба

Клас I Доказателства и/или общо съгласие, че дадено 
лечение или процедура е благоприятно(а), 
полезно(а), ефективно(а).

Препоръчва се/
показано(а) е

Клас II Противоречиви доказателства и/или 
разнопосочност на мненията относно 
полезността/ефикасността на дадено лечение или 
процедура.

Клас IIa Тежестта на доказателствата/мненията е в 
полза на полезността/ефикасността.

Трябва да се вземе 
предвид

Клас IIb Полезността/ефикасността е по-слабо 
подкрепена от доказателства/мнения.

Може да се вземе 
предвид

Клас III Доказателства и/или общо съгласие, че дадено 
лечение или процедура не е полезно(а)/
ефективно(а), а в някои случаи може да бъде 
увреждащо(а)

Не се препоръчва

Таблица 2:	 Нива на доказателственост

Ниво на 
доказателственост А 

Данни, получени от многобройни 
рандомизирани клинични 
изпитвания или мета-анализи.

Ниво на 
доказателственост В 

Данни, получени от единично 
рандомизирано клинично изпитване 
или големи нерандомизирани 
проучвания.

Ниво на 
доказателственост С 

Консенсус на експертни мнения 
и/или малки проучвания, 
ретроспективни проучвания, 
регистри.
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практика и дава по-голяма възможност за подобряване на 
диагностичната точност и лечението.

2.2.	 Обхват на Препоръките
Уникално за често срещано сърдечно-съдово заболяване, 
при пациенти с ХКМП има много малко рандомизирани кон-
тролирани клинични изпитвания.2 По тази причина мнозин-
ството от препоръките в този документ се дават на базата 
на обсервационни кохортни проучвания и експертни кон-
сенсуси. Целта е здравните специалисти да бъдат снабдени 
с практическа диагностична и терапевтична рамка обхва-
щаща пациентите от всички възрасти и поради това, че при 
повечето пациенти има генетична причина за болестта им, 
в настоящите препоръки се разглежда и значението на да-
дена диагноза за семейството и се дават специфични съвети 
относно репродукцията и контрацепцията.

Възприемането на чисто морфологично определение 
на болестта означава, че броят на възможните етиологии е 
значителен, особено при малки деца. Тъй като е непрактич-
но да бъде представен изчерпателен компендиум на всич-
ки възможни причини за ХКМП, Препоръките се фокусират 
върху най-честите генетични и негенетични подвидове, но 
се правят допълнителни препратки и към по-редки болести. 
По подобен начин, терапевтичните препоръки са фокусира-
ни най-вече върху общи терапевтични въпроси, но, когато е 
възможно, препращат и към редки болести.

3.	 Епидемиология
Редица методологично различни проучвания в Северна 
Америка, Европа, Азия и Африка докладват честота на нео-
бяснимо увеличена ЛК дебелина в диапазона 0,02–0,23% при 
възрастни (електронна таблица 1).3–12 Много от тях показ-
ват възрастово зависима честота с много по-ниски стойно-
сти при пациенти диагностицирани преди 25-годишната си 
възраст.9 Честотата на ХКМП в педиатрични регистри е не-
известна, но популационни проучвания съобщават годиш-
настойности от 0,3 до 0,5 на 100 00013,14 (електронна таб-
лица 1).Въпреки че ХКМП се предава по-често по автозомно 
доминантен начин (вижте раздел 6: Генетично тестуване и 
семеен скрининг), повечето проучвания съобщават за леко 
преобладаване на мъжкия пол (електронна таблица 1). Тези 
данни остават необяснени, но може би са израз на известни 
неточности в скриниговите статегии, както и на наличие на 
генетични и хормонални модификатори. Честотата на ХКМП 
при различните раси е еднаква.3–12

4.	 Етиология
В до 60% от младежите и възрастните с ХКМП болестта е 
автозомно доминантна и се причинява от мутации в гени-
те на сърдечните саркомерни протеини.15–19

Пет до десет процента от случаите при възрастни са при-
чинени от други генетични болести, включително наслед-
ствени метаболитни и невромускулни болести, хромозом-
ни аномалии и генетични синдроми (фигура 1; електронни 
таблици 2 и 3).20,21 Някои пациенти имат негенетични форми, 
които наподобяват генетичните форми на болестта, напри-
мер сенилна (TTR) и лековерижна (AL) амилоидоза.22,23

4.1.	 Генни мутации на саркомерните 
протеини

Мутации в гените кодиращи тежковерижния бета-миозин 
(MYH7) и миозин-свързващия протеин С (MYBPC3) са отго-
ворни за мнозинството от случаите; по-рядко засегнати гени 
включват тропонин І и Т (TNNI3, TNNT2), тропомиозин алфа-1 
верига (TPM1) лековерижен миозин 3 (MYL3). По принцип, па-
циенти с мутация на саркомерните протеини имат по-ранна 
клиника и по-честа фамилна анамнеза за ХКМП и внезапна 
сърдечна смърт (ВСС) от тези без мутация.19,24 При тях има 
тенденция към по-тежка хипертрофия, микроваскуларна 
дисфункция и миокардна фиброза.25 Няколко проучвания 
подсказват, че някои мутации на саркомерни протеини са 
свързани с по-лоша прогноза от други, но тези наблюдения 
се базират на малък брой засегнати лица, понякога има несъ-
ответствия между проучванията и те са ограничени от ряд-
костта на конкретните мутации.26–32 Тази ситуация би трябва-
ло да се подобри, тъй като в международни бази данни, като 
ClinVar (https://www.ncbi.nlm.nih.gov/clinvar/) се събират по-
качествени данни за отделни мутации. Повече от една генна 
мутация се установява в до 5% от индивидите и при тях има 
тенденция към по-ранна изява с по-тежък фенотип.33 – 35

4.2.	 Метаболитни нарушения
Много наследствени метаболитни болести са свързани с ЛК 
хипертрофия. Повечето се унаследяват по автозомно ре-
цесивен път, но няколко са свързани с Х-хромозомата (фи-
гура  1; електронна таблица 3).21 Най-честите метаболитни 
нарушения при възрастни с ХКМП са болест на Anderson-
Fabry, с честота около 0,5–1% при пациенти по-възрастни 
от 35‑40  години,36 и болести причинени от мутации в гена 
кодиращ γ2-субединицата на аденозин монофосфат-активи-
ращата се протеин киназа (PRKAG2) с честота приблизител-
но 1%.37 Съобщената честота на мутациите в лизозом-асоци-
ирания мембранен протеин 2 (LAMP-2), които причиняват 
болестта на Danon, варира в диапазона 0,7–2,7%.38 Макар и 
също редки, метаболитните нарушения са отговорни за по-
голям дял от ХКМП при деца и младежи.

4.3.	 Митохондриални кардиомиопатии
Първичните митохондриални нарушения се причиняват от 
мутации в нуклеарната или митохондриалната ДНК, които се 
предават автозомно доминантно, автозомно рецесивно, по 
Х-свързан начин и по майчина линия.39 Най-често са причи-
нени от мутации в гена кодиращ протеинови комплекси от 
дихателната верига (електронна таблица 3).21 Клиничната 
картина на митохондриалните болести се различава типич-
но по възрастта на проявяване и по обхвата и тежестта на 
органното участие.

4.4.	 Невромускулни болести
С изключение на атаксията на Friedreich,40,41 ХКМП е рядко про-
ява на невромускулна болест (фигура 1, електронна таблица 
3).21 Съобщава се при някои мускулни дистрофии и вродени 
скелетни миопатии (напр. немалинова миопатия)42 (електрон-
на таблица 3)21 и е свързана с мускулна слабост и контрактури 
причинени от мутации на ген FHL-1 (four-and-half [четири и по-
ловина] LIM domain-1).43 Десминовите генни мутации типично 
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причиняват дилатативна и рестриктивна кардиомиопатия, но 
мога да се проявят с ХКМП и атрио-вентрикуларен (AV) блок.44

4.5.	 Малформационни синдроми
Няколко малформационни синдрома са свързани с 

ХКМП (електронна таблица 3). Най-чести са тези причине-
ни от мутации на гени, които кодират протеини от пътя на 
Ras/митоген активираната протеин-киназа (MAPK), вклю-
чително синдрома на Noonan,45 LEOPARD (Lentigines, ECG 
abnormalities, Ocular hypertelorism, Pulmonary stenosis, 
Abnormal genitalia, Retardation of growth, and sensorineural 
Deafness)46,47 (пигментни невуси, ЕКГ нарушения, очен хипер-
телоризъм, пулмонална стеноза, генитални аномалии, заба-
вен растеж и сензоневрална глухота) и на Costello.48 Пове-
чето се диагностицират в детска възраст, но някои по-леки 
форми (по-специално синдромът на Noonan) се пропускат в 
ранна възраст и се идентифицират в по-късна възраст.

4.6.	 Инфилтративна болест/възпаление
Сърдечната амилоидоза води до прогресивно нарастване на 
дебелината на лево- и деснокамерния миокард, междупред-
сърдния септум и АV клапи.49 Лековерижната (AL) и наследстве-

ната транстиретинова (TTR) амилоидоза могат да засегнат из-
олирано сърцето или имат мултиорганна локализация, докато 
дивият тип (сенилна) TTR засяга предимно сърцето и лигамента 
на карпалния канал. Миокардният едем и клетъчната инфил-
трация при остър миокардит могат да наподобят ХКМП, но той 
е обикновено преходен феномен придружен от други клинич-
ни и лабораторни данни насочващи към диагнозата.50,51

4.7.	 Ендокринни нарушения
Преходна камерна хипертрофия се наблюдава при малки 
деца на майки с диабет, даже и след добър диабетен контрол 
по време на бременността.52 При възрастни левокамерна 
хипертрофия (ЛКХ) се съобщава във връзка с феохромоци-
том53 и акромегалия,54 но лечението на подлежащото ендо-
кринно нарушение обикновено води до обратно развитие 
на хипертрофията.

4.8.	 Лекарства
Хроничната употреба на някои лекарства, включително ана-
болни стероиди, такролимус и хидроксихлороквин може да 
доведе до ЛКХ, въпреки че те рядко водят до задебеляване 
на левокамерната стена ≥1,5 cm.55–57

Фигура 1:	 Различни етиологии на хипертрофична кардиомиопатия.

• Вродени грешки в метаболизма
   Болести на гликогенното 
   натрупване:
  • Pompe
  • Danon
• AMP-киназа (PRKAG2 ген)
• Карнитинови болести
• Лизозомни болести 
  на натрупването
  • Anderson-Fabry

• Невромускулни болести
  • Атаксия на Friedreich
  • FHL1

• Митохондриални болести
  • MELAS
  • MERRF

• Малформационни синдроми
  • Noonan
  • LEOPARD
  • Costello
  • CFC

• Амилоидоза
  • Фамилна ATTR
  • Див тип TTR (сенилен)
  • AL амилоидоза

• Новородени при майчин диабет

• Лекарствени
  • Такролимус
  • Хидроксихлороквин
  • Стероиди

Неизвестна 
етиология 
~ 25–30%

Генни мутации
на саркомерния протеин
40–60%

~ 5–10%

MYL3
TPM1
TNNI3

TNNT2

MYH7

MYBPC3

Други генетични
и негенетични причини

Мнозинството от случаите при младежи и възрастни се причиняват от генни мутации на саркомерните протеини. AL = лековерижен амилоид; AMP = АМФ (аденозин 
монофосфат); ATTR=амилоидоза, транстиретинов тип. CFC = кранио-фацио-кутанен; FHL-1 = протеин кодиран от FHL1 ген с четири и половина (four and a half) 
LIM домена; LEOPARD = пигментни невуси (lentigines), ЕКГ нарушения, очен хипертелоризъм, пулмонална стеноза, генитални аномалии, забавен растеж и 
сензоневрална глухота; MELAS = митохондриална енцефаломиопатия, лактацидоза и инсултоподобни епизоди; MERRF = миоклонична епилепсия с „парцаливи” 
мускулни влакна; MYL3 = миозин, лека верига 3; MYBPC3 = миозин-свързващ протеин C, сърдечен тип; MYH7 = миозин, тежка верига 7; TNNI3 = тропонин I, сърдечен;
TNNT2 = тропонин T, сърдечен: TPM1 = тропомиозин 1 алфа верига; TTR = транстиретин.
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5.		  Диагностика
Диагностиката на ХКМП почива на откриването на увеличе-
на дебелина на ЛК стена с образен метод, но фенотипът на 
болестта включва също и миокардна фиброза, морфологич-
ни промени на митралния клапен апарат, абнормна микро-
циркулаторна функция и електрокардиографски промени. 
Поради разнообразната етиология на тази болест, откри-
ването на задебеляване на левокамерната стена, което не 
може да се обясни с условията на натоварване налага сис-
темно търсене на подлежаща причина. При много пациенти 
диагностичният процес включва специализирани лабора-
торни изследвания и при определени обстоятелства генети-
чен анализ (фигура 2).

5.1.	 Диагностични критерии

5.1.1.	 Възрастни
При възрастни ХКМП се дефинира като задебеляване на сте-
ната ≥15 mm в един или повече сегменти на ЛК миокард – при 
измерванес който и да е от образните методи (ехокардио-
графия, сърдечен ядрено-магнитен резонанс [сЯМР] или ком-
пютърна томография [КТ]) – което не може да се обясни само 
с условията на натоварване.

Генетични и негенетични болести могат да се представят 
с по-малка степен на задебеляване (13–14 mm); в тези случаи 
диагнозата ХКМП изисква оценка на други признаци, вклю-
чително фамилна анамнеза, несърдечни симптоми и призна-
ци, промени в електрокардиограмата (ЕКГ), лабораторни из-
следвания и мултимодална образна сърдечна диагностика.

Чести диагностични предизвикателства са:
•	 Представянето в късна фаза на болестта с дилатирана и/

или хипокинетична лява камера и изтъняване на ЛК сте-
на (вижте раздел 8.2).

•	 Физиологична хипертрофия причинена от интензивни 
спортни тренировки (вижте раздел 12.1).

•	 Пациенти с придружаващ патология (вижте раздел 12.2 
за хипертонията и раздел 12.4 за диагностиката и лече-
нието на клапните болести).

•	 Изолирана базална септална хипертрофия при напрад-
нала възраст (вижте раздел 12.3). 

5.1.2.	 Деца
Както при възрастни, диагнозата на ХКМП изисква дебелина 
на ЛК стена по-голяма с повече от две стандартни отклоне-
ния от предвидената средна стойност (z-скор >2, а z-скорът 
се определя като брой стандартни отклонения от средната 
за популацията стойност).58 

Фигура 2:	 Схематично обобщение на обичайния диагностичен подход към хипертрофичната кардиомиопатия. Забе-
лежки: 1. Обсъждането има важно значение преди и след тестуване за генетична болест. 2. При пациенти 
покриващи диагностичните критерии за ХКМП се препоръчва генетично тестуване, което би дало основа-
ние за генетичен скрининг на техните роднини. 3. За препоръки относно конкретните изследвания вижте 
съответните раздели. ЕКГ = електрокардиограма.

Родословие
Признаци
Симптоми

ЕКГ
Образна

сърдечна
диагностика
Лаборатория

Определена болест
причиняваща генна мутация

на саркомерен протеин

или

Клинична
оценка

Диагностичен
червен флаг

Генетично
тестуване

Белези
насочващи

към специфична
болест? 

Обсъжда се
генетично
тестуване Не се установява

определена болест
причиняваща генна мутация

на саркомерен протеин

Да се разгледат
други възможни

генетични/негенетични
причини

Допълнителни
специализирани тестове
и мултидисциплинарна

справка

Специфично
генетично/придобито

нарушения

да

не

Не се идентифицира
причина
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5.1.3.	 Роднини
Клиничната диагноза ХКМП при роднини по първа линия на 
пациенти с недвусмислена болест (ЛКХ ≥15 mm) се базира 
на необяснима по друг начин дебелина на ЛК стена ≥13 mm в 
един или повече ЛК миокардни сегмента, измерена с която и 
да е от образните сърдечни методи (ехокардиография, сър-
дечен ядрено-магнитен резонанс [сЯМР] или КТ).

Във фамилии с генетични форми на ХКМП носителите 
на мутации могат да имат недиагностични морфологични 
отклонения, които са свързани понякога с абнормна ЕКГ на-
ходка. Макар че специфичността на тези промени е ниска, 
в контекста на фамилната болест те могат да представля-
ват ранна или лека експресия на болестта и наличието на 
множество признаци увеличава точността на предсказване 
в генотипизирани популации.59–61 По принцип, наличието 
на всяко нарушение [например патологичен образ при из-
следване с Доплер на миокарда и стрейна,62–64 непълно сис-
толно движение напред (SAM) или удължено(и) платно(а) на 
митралната клапа и абнормни папилари мускули], особено 
в комбинация с патологична ЕКГ, повишава вероятността за 
болест при роднините.59,65,66

5.2.	 Анамнеза и физикален статус
Възрастта е един от най-важните фактори, които трябва да се 
вземат предвид, когато се обсъждат възможните причини за 
ХКМП. Например, наследствените метаболитни нарушения 
и вродените дизморфични синдроми са много по-чести при 

новородени и пеленачета, отколкото при по-големи деца 
или възрастни, докато дивият тип TTR-асоциирана амило-
идоза се среща най-вече при мъже на възраст над 65 години.

Съставянето на родословно дърво включващо три до 
четири поколения спомага за потвърждаване на генетич-
ния произход на болестта и идентифицира други членове 
на фамилията, които имат риск за развитие на болестта. 
Специфичните признаци заслужаващи отбелязване във фа-
милната анамнеза включват внезапна сърдечна смърт, не-

FHL1 = four and a half (четири и половина) LIM домена 1; LEOPARD = пигмент-
ни невуси, ЕКГ нарушения, очен хипертелоризъм, пулмонална стеноза, ге-
нитални аномалии, забавен растеж и сензоневрална глухота; TTR = тран-
стиретин.

Таблица 3:	 Примери за признаци и симптоми на­
сочващи към специфична диагноза (по 
Rapezzi et al.67)

Симптоми/признаци Диагноза

Трудно заучаване, забавено 
умствено развитие

• Митохондриални болести
• Синдроми Noonan/LEOPARD/Costello
• Болест на Danon

Сензоневрална глухота

• Митохондриални болести (особено с диа-
бет)

• Болест на Anderson-Fabry
• Синдром LEOPARD

Зрителни нарушения

• Митохондриални болести (ретинална бо-
лест, атрофия на оптичния нерв)

• Свързана сTTR амилоидоза (памуковиден 
тип помътнявания в стъкловидното тяло)

• Болест на Danon (пигментозен ретинит)
• Болест на Anderson-Fabry (катаракти, по-

мътнявания на корнеята)

Нарушена походка • Атаксия на Friedreich

Парестезии/сензорни нару-
шения/невропатична болка

• Амилоидоза
• Болест на Anderson-Fabry

Синдром на карпалния канал • Свързана сTTR амилоидоза (особено когато 
е двустранен и при мъжки пол на пациента)

Мускулна слабост

• Митохондриални болести
• Болести на гликогенното натрупване
• FHL1 мутации
• Атаксия на Friedreich

Птоза на клепача
• Митохондриални болести
• Синдроми Noonan/LEOPARD
• Миотонична дистрофия

Пигментни невуси/петна 
café au lait • Синдроми Noonan/LEOPARD

Ангиокератома, 
хипохидроза • Болест на Anderson-Fabry

AV = атриовентрикуларен; AL = лековерижен амилоид; ЯМР = ядре-
но-магнитен резонанс; ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия; ЛК = 
левокамерна;ЛКХ = левокамерна хипертрофия; MELAS = митохондриална 
енцефаломиопатия, лактацидоза и инсулто-подобни епизоди; MERRF = 
миоклонична епилепсия с „парцаливи” мускулни влакна; PRKAG2 = гама-2 
субединица на аденозин монофосфат-активираната протеин киназа; ДК = 
деснокамерна; TTR = транстиретин.

Таблица 4:	 Електрокардиографски нарушения на­
сочващи към специфична диагноза или 
морфологични варианти67)

Находка Коментар

Скъсен PR интервал/пре-
ексцитация

Преексцитацията е чест белег на болести на 
натрупването (Pompe, PRKAG2 и Danon) и мито-
хондриални болести (MELAS, MERFF). Скъсен PR 
интервал без преексцитация се наблюдава при 
болест на Anderson-Fabry.

AV блок

Прогресивно удължаване на атриовен-
трикуларната проводимост се среща 
често при митохондриални болести, 
някои болести на натрупването (вклю-
чително болест на Anderson-Fabry), ами-
лоидоза, десминопатии и при пациенти с 
мутации на PRKAG2.

Екстремна ЛКХ (Скор на 
Sokolow ≥50)

Екстремно голям QRS волтаж е типичен за 
болести на натрупването като болести на 
Pompe и на Danon, но могат да бъдат при-
чинени и само от преексцитация.

Нисък QRS волтаж (или 
нормални волтажи, въпре-
ки увеличената дебелина 
на ЛК стена)

Нисък QRS волтаж при липса на перикар-
ден излив, затлъстяване и белодробна бо-
лест се среща рядко при ХКМП (ограничен 
до случаи в краен етап на развитие), но се 
установява в до 50% от пациентите с AL 
амилоидоза и 20% с TTR амилоидоза. Ди-
ференциалната диагноза между ХКМП и 
сърдечна амилоидоза се подпомага чрез 
измерване на отношението между QRS 
волтажи и дебелина на ДК стена.

Екстремно отклонение 
нагоре (“северозапад”) на 
оста на  QRS

Наблюдава се при пациенти със синдром 
на Noonan, които имат тежка базална хи-
пертофия разпространяваща се към ДК 
изходен тракт.

Гигантска негативна инвер-
сия на T вълните (>10 mm)

Гигантска негативна инверсия на Т въл-
ните в прекордиалните и/или долно-
латералните отвеждания насочва към 
участие на ЛК връх.

Патологични Q зъбци с 
ширина ≥40 ms и/или дъл-
бочина ≥25% от R зъбеца 
и/или с дълбочина ≥3 mm 
в минимум две съседни 
отвеждания, с изключение 
на aVR

Патологично дълбоките Q зъбци в долно-
латералните отвеждания, обикновено с 
позитивна Т вълна, са свързани с асиме-
трично разпределение на ЛКХ. Патоло-
гично широките Q зъбци (≥40 ms) са свър-
зани със зони на заместителна фиброза.

Конкавна (вдлъбната) 
елевация на ST-сегмен-
та в латерални гръдни 
отвеждания

Някои пациенти с апикална или дистална 
хипертрофия развиват малки апикални 
аневризми, свързани понякога с миокар-
ден цикатрикс. Те могат да се установят 
със сърдечен ЯМР, вентрикулография 
или контрастна ехокардиография и по-
някога са съчетани с ST-елевация в лате-
ралните гръдни отвеждания.
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обяснима сърдечна недостатъчност, сърдечна трансплан-
тация, имплантиран пейсмейкър и дефибрилатор и данни 
за системна болест (инсулт в ранна възраст, слабост на ске-
летната мускулатура, бъбречна дисфункция, диабет, глу-
хота и т.н.). Родословният анализ може да определи също 
и вероятния начин на унаследяване. Повечето генетични 
форми на ХКМП са автозомно доминантни (електронна 
таблица 2) и по тази причина се характеризират с наличие 
на засегнати индивиди във всяко поколение, с предаване 
от родител на деца от двата пола (включително от мъжки 
на мъжки пол) и 50% риск от предаване на следващото по-
коление. Х-свързано унаследяване трябва да се подозира, 
ако единствените или най-тежко засегнатите индивиди са 
от мъжки пол и има предаване само от мъж на мъж. Авто-
зомно рецесивно унаследяване – най-редкият модел – е ве-
роятен, когато и двамата родители на пробанда не са засег-
нати, но имат кръвно родство. Когато болестта се предава 
от жени – а не от мъже – на деца от двата пола трябва да се 
имат предвид мутации на митохондриалната ДНК.

Много индивиди с ХКМП имат минимални оплаквания 
или са безсимптомни. В тези случаи диагнозата може да 
бъде случайна или в резултат на скрининг. Някои паци-
енти имат ангина, диспнея, палпитации и синкоп (вижте 
раздел 8: Оценка на симптоматиката). Редица несърдеч-
ни симптоми насочват към специфични диагнози (таб-
лица 3).67 Общият физикален преглед също може да даде 
диагностични насоки при пациенти със ХКМП, свързана 
с генетични или метабилитни синдроми. Парадоксално, 
сърдечно-съдовото изследване е често нормално, но при 
пациенти с левокамерна обструкция на изходния тракт 
(ЛКОИТ, LV outflow tract obstruction, LVOTO) могат да бъдат 
идентифицирани редица типични признаци, включително 
бързо покачване и бързо спадане на артериалния пулс и 
систолен шум на изтласкване по левия стернален ръб с 
ирадиация към горната част на десния стернален ръб и 
върха. Интензивността на шума нараства при прилагане-
то на прийоми, които намаляват камерното преднатовар-
ване или следнатоварване, като изправяне от клекнало 
положение и опит за форсирано издишване при запуше-
ни уста и нос (прийом на Valsalva). Повечето пациенти с 
ЛКОИТ имат също и признаци на митрална регургитация.

5.3.	 Електрокардиография в покой 
и амбулаторна ЕКГ

При първия преглед на пациента, стандартната 12-канална 
ЕКГ може да е нормална (6% в кохортни проучвания при па-
циенти насочени към специалист), но по принцип показва 
различна комбинация от ЛКХ, ST–T-промени и патологични 
Q-вълни.68 Промените в ЕКГ, които обикновено отразяват 
други състояния, като миокардна исхемия или инфаркт в 
комбинация с ехокардиографската находка и с ЯМР, могат – 
в съчетание с възрастта към момента на диагностициране, 
модела на унаследяване и придружаващите клинични приз
наци – да насочат към подлежащата диагноза или да пока-
жат разпространението на хипертрофията и миокардната 
фиброза (таблица 4). По тази причина, при първия преглед 
се препоръчва ЕКГ на всички индивиди с известна или сус-
пектна ХКМП, която се повтаря, ако настъпи промяна в симп
томатиката при пациенти с уточнена диагноза. ЕКГ също е 
чувствителен, макар и неспецифичен – ранен маркер на бо-
лестта при роднини.61

Честотата, на регистрираната по време на амбулатор-
но електрокардиографско мониториране аритмия зависи 
от възрастта. Безсимптомна непродължителна камерна 
тахикардия (НПКТ, nonsustainedventricular tachycardia, 
NSVT) с честота между 120 и 200 удара в минута (beats per 
minute, BPM), се среща при 25% от възрастните с ХКМП.69,70 
Пароксизмални надкамерни аритмии се наблюдават по 
време на амбулаторно електрокардиографски монито-
риране в до 38% от пациентите.70 Амбулаторно ЕКГ мони-
ториране се препоръчва при началната клинична оценка 
за проверка на риска от внезапна сърдечна смърт (раз-
дел  9.5: Внезапна сърдечна смърт) и инсулт (раздел 9.4: 
Предсърдна тахиаритмия).

5.4.	 Ехокардиография
Ехокардиографията играе главна роля в диагностиката 
и наблюдението при ХКМП. При повечето пациенти хи-
пертрофията засяга предимно междукамерния септум в 
базалните ЛК сегменти, но често се разпространява към 
латералната стена, задния септум и ЛК връх.74 Тъй като 
увеличената дебелина на камерната стена може да има 
всякаква локализация (включително дясната камера), на-
личието, разпространението и тежестта на хипертрофия-
та трябва да бъдат документирани с помощта на стандар-
тизиран протокол на изобразяване на напречно сечение 
в няколко проекции. Правилното ориентиране и успоре-
дността на лъча на ортогоналните равнини има основно 
значение за избягване на коси срезове и съответно над-
ценяване на дебелината на стената. Измерването на дебе-
лината на ЛК стена трябва да се прави в теледиастола, за 
предпочитане в късо-осеви проекции. М-мод измервания 
в парастернална дълго-осева проекция трябва по въз-
можност да се избягват с цел да се избегне надценяване 
на септалната дебелина поради коси срезове. При всич-
ки образни методики трябва да се спазва стандартизиран 
подход на миокардна сегментация и номенклатура.75

Препоръки за електрокардиография

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЕКГ = електрокардиографско.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Стандартна 12-канална елек-
трокардиография се пре-
поръчва при пациенти със 
суспектна хипертрофична 
кардиомиопатия за подпо-
магане на диагностиката и 
осигуряване на ключ за изя-
сняване на подлежащата па-
тология.

I В 61, 67, 
68

Препоръчва се 48-часово ам-
булаторно ЕКГ мониториране 
при началната клинична оцен-
ка за откриване на предсърдни 
и камерни аритмии.

І В 69–73
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5.4.1.	 Оценка на дебелината на левокамерната 
стена

Редица ехокардиографски показатели служат за полуколи-
чествена оценка на ЛКХ, но единственият най-подходящ па-
раметър за диагностични цели е максималната дебелина на 
ЛК стена на всяко равнище.

При пациенти с известна или суспектна ХКМП основно 
значение има измерването на всички ЛК сегменти от основа-
та до върха, което гарантира регистрация на дебелината 
на стената на митрално, среднокухинно и апикално ниво.

Точното измерване на дебелината на ЛК стена може да се 
окаже трудно, когато хипертрофията е ограничена до един 
или два сегмента, особено до предно-латералната стена или 
ЛК връх.74,76–80 В тези случаи по време на образната диагно-
стика трябва да се вземат допълнителни мерки (напр. ангу-
лация на трансдюсера за избягване на проблеми свързани 
с латералната резолюция и скъсяване). Прецизно изобра-
зяване на върха от парастернална и множество апикални 
проекции е необходимо също така за откриване на апикал-
на ХКМП. Ако даден сегмент не се изобразява достатъчно, 
трябва да се обсъди ЛК контрастиране с ултразвукови конт-
растни средства и/или със сЯМР.81

5.4.2.	 Съчетани аномалии на митралната клапа 
и левокамерния изходен тракт

Приблизително една трета от пациентите имат SAM на плат-
ната на митралната клапа в покой, което води до обструкция 
на ЛК изходен тракт, докато друга третина имат латентна об-
струкция – само при прилагане на прийоми, които променят 
условията на ЛК натоварване и контрактилитет (вижте 5.4.3: 
Оценка на латентната обструкция).82–85 Други морфологични 
признаци, които допринасят за ЛКОИТ включват аномалии 
на папиларните мускули (хипертрофия, изместване напред 
и навътре, директна инсерция към предното митрално клап-
но платно) и аномалии на митралната клапа, като елонгация 
или добавъчна тъкан.78,86–90 Въпреки че динамичната ЛКОИТ 
е типична за пациенти с ХКМП, тя се среща и при други състо-
яния, като калциноза на задната част на митралния пръстен, 
хипертония, хиповолемия и хиперконтрактилни състояния.

ЛКОИТ обикновено се определя като измерен с Доплер 
едномоментен пиков градиент на налягането в изходния 
тракт ≥30 mm Hg в покой или при физиологични провока-
ции, като прийом на Валсалва, изправено положение и нато-
варване. Градиент ≥50 mm Hg обикновено се счита за праг, 
при който ЛКОИТ става хемодинамично значима. Това схва-
щане идва от проучвания, които демонстрират прогресивно 
затруднение на кръвотока над тази стойност.78

Важно е, когато се установи градиент в ЛК кухина, по сис-
темен начин да се изключи обструкция, която не е свързана 
със SAM, като например субаортна мембрана, аномалии на 
платната на митралнта клапа и среднокухинна обструк-
ция, особено когато се планира интервенция за облекчаване 
на ЛК обструкция на изходния тракт.

Системната двуизмерна (2D) и Doppler ехокардиогра-
фия обикновено е достатъчна за определяне на механизма 
и тежестта на ЛКОИТ, но когато неинвазивните образи са 
лоши, при избрани пациенти може да се обсъди измерване 
на наляганията с трансезофагеална ехокардиография (ТЕЕ, 
transoesophageal echocardiography, TOE) или чрез инвазивни 
измервания в комбинация със сЯМР.

Систолното движение напред на митралната клапа проч-
ти винаги води до невъзможност за нормална коаптация на 

платната и митрална регургитация, която се осъществява ти-
пично в средата до края на систолата и има долно-латерална 
посока; определянето на скоростта и момента на поява на 
систолния джет спомага за диференцирането му от турбу-
ленциите в ЛК изходен тракт. Свързаната със SAM митрална 
регургитация е с динамично естество и тежестта и варира 
според степента на ЛКОИТ.78,91,92

Наличието на митрална регургитация с централен или 
насочен напред джет трябва да породи съмнение за болест 
на самата митрална клапа и да доведе при нужда до допъл-
нителна оценка с ТЕЕ.

5.4.3.	 Оценка на латентната обструкция
Идентификацията на ЛКОИТ е важна за лечение на симптома-
тиката и оценка на риска от внезапна сърдечна смърт (вижте 
раздел 9.5: Внезапна сърдечна смърт). При всички пациенти 
се препоръчва 2D и Doppler ехокардиография по време на 
пробата на Valsalva в седящо и полулегнало положение – а 
след това, ако не е провокиран градиент – в изправено по-
ложение (фигура 3).78,93 Работна стес-ехокардиография се 
препоръчва при симптомни пациенти, когато стандартната 
провокация не успее да индуцира ЛКОИТ ≥50 mm Hg. Фар-
макологична провокация с добутамин не се препоръчва, тъй 
като не е физиологична и понякога не се понася добре от па-
циента. Същото се отнася и за нитратите, които не възпроиз-
веждат индуцираните при натоварване градиенти и трябва 
да бъдат запазени за пациенти, които не са в състояние да из-
пълняват процедури свързани с физиологичен стрес.94 Има 
някои данни, че постпрандиалните градиенти са по-високи 
от тези, които се установяват на гладно, а предварителното 
лечение с ß-блокери често намаляват честотата и тежестта 
на провокираните при физическо натоварване градиенти в 
ЛК изходен тракт.95 Тъй като данните сравняващи стрес-ехо-
кардиографските протоколи93,95–98 са относително оскъдни, 
лабораториите трябва да разработят собствени протоколи 
и да осигурят добро обучение по провеждането им.

При безсимптомни пациенти стандартните провока-
ционни прийоми са полезни за рискова стратификация (ви-
жте раздел 9.5: Внезапна сърдечна смърт), но рутинната ра-
ботна стрес-ехокардиография в тази ситуация не е оценена 
проспективно и трябва да се има предвид само при избрани 
пациенти, когато наличието на градиент на ЛКОИТ би имало 
отражение върху препоръките за начин на живот и решени-
ята за медикаментозно лечение.

5.4.4.	  Левопредсърдна дилатация
Лявото предсърдие (ЛП, left atrium, LA) често е уголемено и 
размерите му дават важна прогностична информация.72,73,99 
Въпреки че повечето публикувани проучвания използват 
предно-задния ЛП диаметър, има съобщение с около 100 па-
циенти, при което е използвана сравнителна оценка на отне-
сения към телесната повърхност ЛП обем.101,102 Причината за 
ЛП дилатация е многофакторна, но най-честите механизми 
са свързана със SAM митрална регургитация и повишени на-
лягания на ЛК пълнене.

5.4.5.	 Оценка на диастолната функция
Пациентите с ХКМП често имат диастолна дисфункция, а отчи-
тането на наляганията на ЛК пълнене помага за преценка на 
симптоматиката и определяне на стадия на болестта. Доплер 
ехокардиографските параметри са чувствителен показател за 
диастолна функция, но се влияят от условията на пълнене, сър-
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дечната честота и възрастта, а и не съществува един-единствен 
ехокардиографски параметър, който може да се използва като 
отличитен диагностичен белег за ЛК диастолна дисфункция.103 
По тази причина, като част от рутинното изследване при ХКМП 
се препоръчва комплексна оценка на диастолната функция, 
включваща изобразяване на миокарда с Доплер, скорост на 
кръвотока в белодробните вени, систолно налягане в бело-
дробната артерия и ЛП размери.103 Пациентите с рестрикти-
вен модел на ЛК пълнене [отношение на пиковата скорост на 
ранно пълнене (Е) към пиковата скорост на късно пълнене (А) 
през митралната клапа ≥2; време на децелерация на E-вълна-
та ≤150  ms] най-често са с по-голям риск от неблегоприятен 
клиничен изход, дори и при запазена изтласкваща фракция 
(ИФ, ejection fraction, EF).104,105 Данните за съпоставимост между 
получените въз основа на образното Доплерово изследване 
на миокарда неинвазивни налягания на ЛК пълнене и инвазив-
ната манометрия са противоречиви,106 но някои проучвания 
показват, че повишеното отношение между ранната скоростта 
на трансмитрално пълнене (Е) и ранната скорост на митралния 
пръстен (е’) >12–15 корелира с теледиастолното ЛК налягане, 
работния капацитет и прогнозата.107,108

5.4.6.	 Систолна функция
Радиалната контрактилна функция (ФИ или фракция на 
скъсяване) в типичния случай е нормална или увеличена 
при пациенти с ХКМП. ФИ обаче е неточен показател за ЛК 
систолна функция при наличие на хипертрофия.109 Надлъж-
ните скоростни и деформационни миокардни парамет

ри (стрейн и скорост на стрейна) получени с Доплер или 
„speckle tracking” техники за изобразяване на миокарда са 
често намалени, въпреки нормалната ИФ и могат да бъдат 
патологично променени преди развитието на хипертро-
фия на сърдечната стена при генетично засегнати роднини. 
Надлъжната миокардна деформация е типично намалена в 
местата на хипертрофия.110

5.4.7.	 Значение на ехокардиографията 
за диференциалната диагноза

Редица електрокардиографски белези могат да насочат 
към специфична диагноза (таблица 5).67 Концентричната хи-
пертрофия е по-честа при метаболитни и инфилтративни 
болести, а двукамерната хипертрофия и обструкцията на 
изходния кръвоток на двете камери е честа при синдром 
на Noonan и подобни нарушения. Белези насочващи към 
миокардни болести на натрупването или инфилтрация са 
светеща или зърниста структура, малък перикарден излив, 
задебеляване на междупредсърдния септум, нодуларно 
задебеляване на аортната клапа и леко намалена ИФ с рес-
триктивна физиология.

5.4.8.	 Контрастна ехокардиография
Апикалната хипертрофия може да бъде пропусната, поради 
артефакти в съседство. Лошата визуализация на латералната 
ЛК стена може също да скрие локалната хипертрофия. В слу-
чай на съмнение трябва да се използват интравенозни ултраз-
вуково-контрастни средства за очертаване на ендокарда.81

Фигура 3:	 Протокол за оценка и лечение на левокамерната обструкция на изходния тракт (ЛКОИТ).

2D и Доплер ехокардиография в покой,
при Valsalva и в изправено положение

Максимална провокирана пикова
ЛКОИТ ≥50 mm Hg

Вижте точка 9.1.
Лечение на левокамерната

обструкция на изходния тракт

Максимална провокирана пикова
ЛКОИТ <50 mm Hg

Безсимптомна* Симптомна

Повторна ехокардиография
веднъж годишноy 1 year Работна стрес-ехокардиография

Максимална провокирана
пикова ЛКОИТ ≥50 mm Hg

Максимална провокирана
пикова ЛКОИТ <50 mm Hg

Медикаментозна терапия
(вижте точка 9.

Лечение на симптомите и усложненията)

Вижте точка 9.1.
Лечение на левокамерната

обструкция на изходния тракт

* работна ехокардиография може да се обсъди при отделни пациенти, когато наличието на градиент на ЛКИТ (LVOT) има значение за съветите относно начина
   на живот и решенията относно медикаментозното лечение.
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При всички пациенти подлежащи на септална алкохолна 
аблация (САА, septal alcohol ablation, SAA) се препоръчва конт-
растна ехокардиография за определяне на правилното мяс-
то на приложение на алкохола (вижте раздел 9.1.3.2: Септал-
на алкохолна аблация).111–113

5.4.9.	 Трансезофагеална ехокардиография
Трансторакална ехокардиография трябва да се има пред-
вид при пациенти с лош трансторакален ехографски про-
зорец, като алтернатива или допълнение към сЯМР. Тя е 

особено полезна при пациенти с ЛКОИТ с неясен механи-
зъм, за оценка на митралния клапен апарат преди септал-
на редукционна процедура и когато се подозира тежка 
митрална регургитация причинена от болест на самата 

2D = двуизмерна; AV = атриовентрикуларни; КМП = хипертрофична кар-
диомиопатия; ЛК = левокамерна; ЛКХ = левокамерна хипертрофия; 
PRKAG2 = гама-2 субединица на аденозин монофосфат-активираната про-
теин киназа; ДК = дясна камера; TTR = транстиретин.

Таблица 5:	 Ехокардиографски признаци насочващи 
към специфични етиологии (по Rapezzi 
et al.67)

Находка Специфични болести, 
които трябва да се имат предвид

Задебеляване на 
междупредсърдната 
преграда

Амилоидоза

Задебеляване на АV 
клапи

Амилоидоза; Болест на Anderson-Fabry

Задебеляване на 
свободната стена на ДК

Амилоидоза, миокардит, болест на 
Anderson-Fabry, синдром на Noonan и срод-
ни болести

Малък до умерен 
перикарден излив Амилоидоза, миокардит

Камерен миокард с вид 
на матово стъкло при 2D 
ехокардиография

Амилоидоза

Концентрична ЛКХ
Болести на гликогенното натрупване, 
болест на Anderson-Fabry, PRKAG2 
мутации

Екстремна концентрична 
ЛКХ (дебелина ≥30 mm)

Болест на Danon, болест на Pompe

Глобална ЛК хипокинезия 
(с или без ЛК дилатация)

Митохондриална болест, свързана с TTR 
амилоидоза, PRKAG2 мутации, болест на 
Danon, миокардит, напреднала саркомерна 
ХКМП, болест на Anderson-Fabry

Деснокамерна 
обструкция на изходния 
тракт

Синдром на Noonan и сродни болести

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Провокация с прийоми на Валсалва, изправено положение или перора-
лен нитрат.
2D = двуизмерна; ЯМР = ядрено-магнитен резонанс; ЛП = ляво предсърдие; 
ЛК  =  левокамерна; ЛКОИТ (LVOTO) = левокамерна обструкция на изходния 
тракт (left ventricular outflow tract obstruction); САА = септална алкохолна абла-
ция; TTE = трансторакална ехокардиография.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При всички пациенти с ХКМП 
за начална оценка се препо-
ръчва 2D и Доплер ехокарди-
ография в покой и на фона на 
прийоми на Valsalva в седящо 
или полулежащо положение, 
а след това – ако не е прово-
киран градиент – в изправено 
положение.

I В

72–74, 
76, 78, 
82, 83, 

99, 
119–121

Препоръчва се измерване на 
максималната диастолна дебе-
лина на стената с помощта на 
2D в късо-осеви проекции във 
всички ЛК сегменти – от осно-
вата до върха.

І С 74–80

Препоръчва се подробна оцен-
ка на ЛК диастолна функция, 
включително пулсов Доплер 
на входящия кръвоток през 
митралната клапа, скорости на 
ниво митрален пръстен с тъка-
нен Доплер, скорости на кръ-
вотока в белодробните вени, 
систолно налягане в белодроб-
ната артерия и измерване на 
размерите и обема на ЛП.

I С 103–105

При симптомни пациенти с 
едномоментен пиков градиент 
през ЛК изходен тракт в покой 
или при провокацияd <50 mm 
Hg се препоръчва 2D и Доплер 
ехокардиография по време 
на натоварване  в изправено, 
седящо или полулежащо по-
ложение на тялото за открива-
не на провокираща се ЛКОИТ 
(LVOTO) и индуцираща се при 
усилие митрална регургита-
ция.

І В 84, 85, 
93, 94

При безсимптомни пациенти с 
едномоментен пиков градиент 
през ЛК изходен тракт в покой 
или при провокацияd <50 mm 
Hg може да се обсъди 2D и 
Доплер ехокардиография по 
време на натоварване  в изпра-
вено, седящо или полулежащо 
положение на тялото, когато 
наличието на градиент на ЛКО-
ИТ има значение за съветите, 
които ще бъдат дадени, относ-
но начина на живот и решени-
ята по отношение на медика-
ментозното лечение.

IIb С 84, 85, 
93, 94

При пациенти със субоптима-
лен образ или със суспектна 
апикална ЛК хипертрофия или 
аневризма трябва да се обсъди 
ТТЕ с контрастиране на ЛК ку-
хина – с помощта на вещества 
за контрастна ехокардиогра-
фия – като алтернатива на об-
разната диагностика със сър-
дечен ЯМР.

IIa С 81

Контрастна интракоронарна 
ехокардиография се 
препоръчва при всички 
пациенти подложени на САА, 
за да се осигури правилно 
локализиране на алкохола.

I В 111–113

Препоръки за трансторакална ехокардиографска 
оценка при хипертрофична кардиомиопатия

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При всички пациенти с ХКМП 
за начална оценка се препо-
ръчва 2D и Доплер ехокарди-
ография в покой и на фона на 
прийоми на Valsalva в седящо 
или полулежащо положение, 
а след това – ако не е прово-
киран градиент – в изправено 
положение.

I В

72–74, 
76, 78, 
82, 83, 

99, 
119–121

Препоръчва се измерване на 
максималната диастолна дебе-
лина на стената с помощта на 
2D в късо-осеви проекции във 
всички ЛК сегменти – от осно-
вата до върха.

І С 74–80

Препоръчва се подробна оцен-
ка на ЛК диастолна функция, 
включително пулсов Доплер 
на входящия кръвоток през 
митралната клапа, скорости на 
ниво митрален пръстен с тъка-
нен Доплер, скорости на кръ-
вотока в белодробните вени, 
систолно налягане в белодроб-
ната артерия и измерване на 
размерите и обема на ЛП.

I С 103–105

При симптомни пациенти с 
едномоментен пиков градиент 
през ЛК изходен тракт в покой 
или при провокацияd <50 mm 
Hg се препоръчва 2D и Доплер 
ехокардиография по време 
на натоварване  в изправено, 
седящо или полулежащо по-
ложение на тялото за открива-
не на провокираща се ЛКОИТ 
(LVOTO) и индуцираща се при 
усилие митрална регургита-
ция.

І В 84, 85, 
93, 94

При безсимптомни пациенти с 
едномоментен пиков градиент 
през ЛК изходен тракт в покой 
или при провокацияd <50 mm 
Hg може да се обсъди 2D и 
Доплер ехокардиография по 
време на натоварване  в изпра-
вено, седящо или полулежащо 
положение на тялото, когато 
наличието на градиент на ЛКО-
ИТ има значение за съветите, 
които ще бъдат дадени, относ-
но начина на живот и решени-
ята по отношение на медика-
ментозното лечение.

IIb С 84, 85, 
93, 94

При пациенти със субоптима-
лен образ или със суспектна 
апикална ЛК хипертрофия или 
аневризма трябва да се обсъди 
ТТЕ с контрастиране на ЛК ку-
хина – с помощта на вещества 
за контрастна ехокардиогра-
фия – като алтернатива на об-
разната диагностика със сър-
дечен ЯМР.

IIa С 81

Контрастна интракоронарна 
ехокардиография се 
препоръчва при всички 
пациенти подложени на САА, 
за да се осигури правилно 
локализиране на алкохола.

I В 111–113
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клапа.114–117 При пациенти подложени на септална миото-
мия трябва да се използва периоперативна ТЕЕ за насоч-
ване на хирургичната стратегия и за откриване на хирур-
гични усложнения (дефект на междукамерния септум и 
аортна регургитация (АР, aortic regurgitation, AR) и оста-
тъчна ЛКОИТ.116–118 Рядко се налага ТЕЕ с интракоронарно 
инжектиране на контраст в набелязаната септална пер-
форантна артерия за насочване на септалната алкохолна 
аблация, когато трансторакалният прозорец е недостатъ-
чен за визуализиране на контраста в миокарда.

5.5.	 Сърдечно-съдов ядрено-магнитен 
резонанс

Сърдечно-съдовият ядрено-магнитен резонанс обхваща 
няколко метода, които осигуряват детайлна информация 
за сърдечната морфология, камерната функция и особе-
ностите на миокардната тъкан.123 Оценката със сърдеч-
но-съдов ядрено-магнитен резонанс при пациенти с из-
вестна или суспектна ХКМП трябва да бъде съобразена 
с последните препоръки на ESC (http://www.escardio.org/
communities/EACVI) и трябва да се извърши и интерпрети-

ра от екипи с експертиза в образната диагностика на сър-
цето и в оценката на миокардните болести.

5.5.1.	 Оценка на камерната морфология и функция
При началната оценка на пациенти с ХКМП трябва да се 
има предвид сЯМР, ако локалните ресурси и експертиза го 
позволяват.

При пациенти с добър ехокардиографски образ сър-
дечният ЯМР дава съизмерима информация за камер-
ната функция и морфология,124,125 но при пациенти с лош 
акустичен прозорец или лоша визуализация на отделни 
сегменти – например предно-латералната стена, ЛК връх 
и дясната камера – подпомага поставянето на диагнозата 
ХКМП.126,127 Подобно на 2D ехокардиографията, дебелина-
та на стената може да бъде надценена при коси срезове 
(особено на ЛК връх) или при включване на парасептални 
структури, като модераторен банд или добавъчни хорди. 
Надценяване на дебелината на стената е възможно и при 
погрешна ехографска регистрация на градиента и в тези 
случаи се предпочитат серийни кино-образи в развитие 
при неравновесно състояние (steady-state free precession, 
SSFP). Образната диагностика със сърдечен ЯМР е по-до-
бро средство за измерване на ЛК маса от трансторакална-
та ехокардиография (TTE), но самата ЛК маса показва сла-
ба корелация с максималната дебелина на стената и може 
да бъде нормална при пациенти с несиметрична ХКМП, 
особено когато тя засяга по-малко от два ЛК сегмента.124,128 
Сърдечният ЯМР е по-добър метод за откриване на вър-
хова и предно-латерална ЛК хипертрофия, аневризми129 и 
тромби130 от стандартната 2D ехокардиография и има по-
голяма чувствителност за трудно доловимите прояви на 
болестта, като миокардни крипти и аномалии на папилар-
ните мускули, при пациенти с генни мутации на саркомер-
ни протеини.131–133

За определяне на пиковата стойност на кръвотока в 
изходния тракт на лявата камера при пациенти с ЛКОИТ 
може да се използва картиране (mapping) на фазовото 
движение на вълната, но правилното намиране на успо-
редна на кръвотока равнина за да се измери най-високата 
скорост отнема много време и е свързано с чести грешки. 
Нееднаквото движение на вълните вътре в самите воксе-
ли и загубата на сигнал поради фазови отклонения също 
затруднява точната количествена оценка на турбулентния 
кръвоток и затова градиентът в изходния ЛК тракт може 
да бъдат измерен само в покой. По тази причина Доплер 
ехокардиографията остава метод на избор за определяне 
на ЛКОИТ. Също така, макар че в ръцете на опитни специа-
листи фазово-контрастният сЯМР (PC-CMR) дават силно 
възпроизводими и точни данни за скоростта на входящия 
кръвоток през митралната клапа и кръвотока в белодроб-
ните вени, ехокардиографията е предпочитан метод за 
оценка на диастолната функция в рутинната практика.103

В избрани случаи с неоптимален ехокардиографски 
образ, сЯМР е в помощ на предоперативното планиране 
при хирургична миектомия, особено при пациенти с ЛК 
обструкция на повече от едно ниво (ЛК изходен тракт и 
средата на кухината) и при пациенти с аномалии на десно-
камерния (ДК, right ventricular, RV) изходен тракт. Сърдеч-
ният ЯМР може да определи количествено и тъканната не-
кроза индуцирана от септална алкохолна аблация, както 
и да локализира цикатризацията и регресията на ЛК маса 
след процедура.134,135

Препоръки за трансезофагеална ехокардиография 

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Провокация с прийоми на Валсалва, изправено положение или перора-
лен нитрат.
2D = двуизмерна; ЯМР = ядрено-магнитен резонанс; ЛП = ляво предсърдие; 
ЛК  =  левокамерна; ЛКОИТ (LVOTO) = левокамерна обструкция на изходния 
тракт (left ventricular outflow tract obstruction); САА = септална алкохолна абла-
ция; TTE = трансторакална ехокардиография.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Периоперативна ТЕЕ се препо-
ръчва при пациенти подлежа-
щи на септална миектомия за 
потвъждаване на механизми-
те на ЛКОИТ с цел направлява-
не на хирургичната стратегия, 
за оценка на следхирургични-
те усложнения и за откриване 
на остатъчна ЛК обструкция 
на изходния тракт.

І С 114–118

ТЕЕ трябва да се обсъди при 
пациенти с ЛКОИТ, ако механи-
змът е неясен или за преценка 
на митралния клапен апарат 
преди редуцираща септална 
процедура или когато се подо-
зира тежка митрална регурги-
тация причинена от патология 
на самата клапа.

IIa С 114–117

ТЕЕ с интракоронарно инже-
ктиране на контраст в наро-
чената септална перфорантна 
артерия трябва да се обсъди 
за направляване на септална-
та алкохолна аблация, когато 
трансторакалните прозорци 
са недостатъчни за добра ви-
зуализация на ехоконтраста в 
миокарда.

IIa С 122
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5.5.2.	 Миокардна фиброза
Предвид присъщите на различните тъкани магнитни свой-
ства и разпределението на гадолиний-съдържащото кон-
трастно вещество, сЯМР може да се използва за диагностика 
на експанзията на миокардния интерстициум в резултат на 
фиброза. Късно гадолиниево контрастиране (late gadolinium 
enhancement, LGE) се установява при 65% (диапазон 33–84%) 
от пациентите и то е разпределено по типичен начин кръпко-
видно в средата на стената в зоните на хипертрофия и в пред-
ната и задната инсерционни точки на ДК.136 Късното гадоли-
ниево контрастиране е необичайно за нехипертрофичните 
сегменти, освен в напреднал стадий на болестта, когато често 
се намира равномерно LGE в съчетание с изтъняване на сър-
дечната стена.136 Късното гадолиниево контрастиране може 
да се дължи на повишена ригидност на миокарда и патологич-
но ЛК ремоделиране, а степента на LGE е свързана с по-чести 
регионални нарушения на съкратимостта на сърдечната сте-
на. Късното гадолиниево контрастиране варира значително в 
зависимост от използвания метод за количествена оценка, а 
методът използващ 2 стандартни отклонения е единственият 
потвърден спрямо патоанатомичната находка метод.137

Оценката на LGE преди инвазивно лечение на ЛКОИТ 
може да се окаже полезна за избора на най-подходяща тера-
пия, тъй като показва степента на септална фиброза (вижте 
раздел 9.1).

5.5.3.	 Късно гадолиниево контрастиране 
и прогноза

Отношението между LGE и дългосрочния изход е изслед-
вано в шест проучвания,138–143 четири от които са включени в 
мета-анализ (електронна таблица 4).144 Всички публикувани 
проучвания са ограничени от нарушения в селекцията и на-
сочването, непълна оценка на риска и разлики в протоколи-
те на скениране и количествена оценка на LGE. Обобщените 
данни потвърждават връзка между LGE и сърдечно-съдова-
та смъртност, смъртността от сърдечна недостатъчност и 
общата смъртност, но показват единствено тенденция към 
по-виск риск от ВСС (SCD).144 Съществува връзка между къс-
ното гадолиниево контрастиране и НПКТ (NSVT) при Holter 
мониториране.140,142

В заключение, степента на LGE при сЯМР има известно 
значение за предсказване на сърдечно-съдовата смъртност, 
но тези данни не потвърждават полза от LGE за предсказва-
не на риска от ВСС.

5.5.4.	 Диференциална диагноза
Сърдечният ядрено-магнитен резонанс рядко разпознава 
причините за ХКМП само по техните магнитни свойства, но 
разпространението и тежестта на интерстициалната експан-
зия може по подразбиране да насочи към специфична диа-
гноза. Болестта на 

Anderson-Fabry се характеризира с намаление на не-
контрастния T1 сигнал и наличие на постеро-латерално 
LGE.145,146 При сърдечна амилоидоза се намира често глобал-
но субендокардно или сегментно LGE и високо-специфичен 
модел на гадолиниева кинетика в миокарда и кръвните депа 
, който се дължи на сходни миокардни и кръвни Т1 сигна-
ли.22,147 Отсъствието на фиброза може да помогне за разгра-
ничаване на ХКМП от физиологичната адаптация при спор-
тисти, но LGE може да отсъства при лица с ХКМП, особено 
младите и тези с лека форма на заболяването.

5.6.	 Нуклеарна образна диагностика 
и компютърна томография

Нуклеарната образна диагностика, включително позитрон-
емисионната томография (positron emission tomography, 
PET) е използвана за измерване на миокардния кръвоток и 
за откриване на миокардни перфузионни дефекти при па-
циенти с ХКМП, но стойността ù за диагностиката на ХКМП 
е ограничена.152–155 Основният клиничен принос на нуклеар-
ната диагностика е откриването на TTR-асоциирана съдечна 
амилоидоза. Транстиретинът е синтезиран в черния дроб 
тетрамерен плазмен транспортен протеин и прекурсорен 
протеин при сенилна системна амилоидоза и фамилна TTR-
асоциирана амилоидоза.156,157 Няколко проучвания показват, 
че извлечените от TTR фибрили привличат костни изотопи, 

Препоръки за оценка със сърдечно-съдов ядрено-
магнитен резонанс при хипертрофична кардио­
миопатия

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЯМР (сЯМР) = ядрено-магнитен резонанс (сърдечен ЯМР); ХКМП = хипер-
трофична кардиомиопатия; LGE = късно контрастиране с гадолиний (late 
gadolinium enhancement).

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Препоръчва се изследванията 
със сЯМР да бъдат направени 
и интерпретирани от опитен в 
областта на образната сърдеч-
на диагностика и оценката на 
миокардните болести екип.

I С 148, 149

При липса на противопоказа-
ния при пациенти със суспек-
ция за ХКМП, които нямат до-
бър ехографски прозорец, се 
препоръчва сЯМР с LGE с цел 
потвърждаване на диагнозата.

I В 126, 127

При липса на противопоказа-
ния при пациенти покриващи 
диагностичните критерии за 
ХКМП трябва да се обсъди 
сЯМР с LGE с цел оценка на сър-
дечната анатомия, камерната 
функция и за наличие и обхват 
на миокардната фиброза.

IIa В

124, 126, 
127, 130, 

136, 
138–143

При пациенти със суспектна 
апикална хипертрофия или 
аневризма трябва да се обсъди 
образна диагностика със сЯМР 
с LGE.

IIa С 127, 129

При пациенти със суспектна 
сърдечна амилоидоза трябва 
да се обсъди образна диагно-
стика със сЯМР с LGE.

IIa С 22, 147

Сърдечен ЯМР с LGE може да се 
обсъди преди септална алко-
холна аблация или миектомия 
с цел оценка на степента и раз-
пространението на хипертро-
фията и миокардната фиброза.

IIb С 150, 151
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по-специално 99mТехнеций-3,3-дифосфоно-1,2-пропано-ди-
карбоксилна киселина (99mTc-DPD), докато в сърцата на па-
циенти с ХКМП причинена от генни мутации на саркомерни 
протеини не се наблюдава натрупване на такива изотопи. 
По тази причина, при пациенти с възможна TTR-амилоидо-
за (възраст >65 години, анамнеза за двустранен синдром на 
карпалния канал, липса на фамилна анамнеза за ХКМП и съв-
местими със сърдечна амилоидоза данни от ЕКГ и образната 
диагностика на сърцето) трябва да се обсъди костна сцинти-
графия (за предпочитане с 99mTc-DPD).156–158

Високата контрастна разделителна способност на КТ 
(CT) осигурява ясно очертаване на миокарда и точно из-
мерване на дебелината на стената, камерните обеми, из-
тласкващата фракция и ЛК маса, които корелират добре 
с данните от ядрено-магнитния резонанс, ехокардиогра-
фията и синхронизираната (gated) SPECT.159 Сърдечно-
съдовата КТ позволява едновременно изобразяване на 
коронарните артерии и клапите и може да се използва за 
насочване при катетърна аблация на надкамерна арит-
мия.159 Данните от характеристиките на миокардната тъ-
кан в малки кохорти подсказват, че контрастната КТ може 
да бъде полезна за откриване на заместителна миокард-
на фиброза, но са необходими допълнителни проучва-
ния.160,161 Сърдечна КТ трябва да се обсъди при пациенти с 
недостатъчно информативна ехокардиограма и противо-
показания за сЯМР.159

5.7.	 Ендомиокардна биопсия
Много от генетичните и негенетичните причини за ХКМП 
имат характерен хистологичен образ, но диагнозата ХКМП 
е клинична и разчита преди всичко на неинвазивни изслед-
вания. Тъй като подлежащата етиология може обикновено 
да се определи с помощта на клинична оценка, родословен 
анализ, неинвазивна образна диагностика, лабораторни 
изследвания и молекулен генетичен анализ, ендомиокард-
ната биопсия не е част от рутинния диагностичен процес, 
но може да бъде обсъдена при клинични сценарии, когато 
след специализирани изследвания се подозира миокардна 
инфилтрация или натрупване (включително биопсия на по-
достъпни тъкани).162,163

5.8.	 Лабораторни изследвания
Рутинните лабораторни изследвания помагат за откриване 
на несърдечни състояния, които причиняват или задълбоча-
ват камерната дисфункция (например тиреоидна болест, бъ-
бречна дисфункция и захарен диабет) и на вторична органна 
дисфункция при пациенти с тежка сърдечна недостатъч-
ност. Високите стойности на мозъчен натриуретичен пеп-
тид (brain natriuretic peptide, BNP),164 N-терминален мозъчен 
натриуретичен пропептид (N-terminal pro-brain natriuretic 
peptide, NT-proBNP)165 и високо-чувствителен сърдечен тро-
понин (high sensitivity cardiac troponin T, hs-cTnT) са свързани 
със сърдечно-съдови събития, сърдечна недостатъчност 
и смърт. При сравнима дебелина на камерната стена, плаз-
мените стойности на BNP са три до пет пъти по-високи при 
пациенти със сърдечна амилоидоза спрямо тези при други 
причини за ХКМП. Списък с препоръчваните лабораторни 
изследвания е показан в таблица 6. 

Първоначалният лабораторен скриниг при деца е по-
добен на този при възрастни и трябва да включва кръвна 

картина, глюкоза, сърдечни ензими (креатин киназа, аспар-
тат аминотрансфераза, аланин аминотрансфераза, лактат 

дехидрогеназа), изследвания на бъбречната и чернодробна-
та функция, рH, електролити и пикочна киселина. След спе-
циализираната оценка често са необходими допълнителни 
изследвания, включително измерване на лактат, пируват, 
амоняк, кетони, свободни мастни киселини, карнитинов 
профил, органични киселини в урината и аминокиселини.

6.	 Генетично тестуване и семеен 
скрининг

В мнозинството от случаите ХКМП се унаследява по автозом-
но доминантен начин с 50% риск от предаване на децата.34 
Някои случаи се обясняват с de novo мутации, но очевидно 
могат да възникнат спорадични случаи, поради непълна пе-
нетрантност при даден родител и по-рядко по автозомно 
рецесивен път на унаследяване. При пациенти покриващи 
диагностичните критерии за ХКМП последователността на 
гените за саркомерни протеини идентифицира причинява-
ща болестта мутация в до 60% от случаите.34,167 Вероятността 
за откриване на каузална мутация е най-висока при пациен-
ти с фамилна болест и най-ниска при по-възрастни пациенти 
и индивиди с некласически белези.

Препоръки за ендомиокардна биопсия

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Ендомиокардна биопсия може 
да се обсъди, когато резултати-
те от други клинични изслед-
вания насочват към миокардна 
инфилтрация, възпаление или 
натрупване, които не могат 
да бъдат потвърдени с други 
средства.

IIb С 162, 
163

Таблица 6:	 Препоръчвани лабораторни изследва­
ния при възрастни пациенти с хипертро­
фична кардиомиопатия

Симптоми/признаци Диагноза

Хемоглобин
• 	Анемията провокира гръдна болка и дис-

пнея и трябва да бъде изключена винаги 
когато има промяна н симптоматиката.

Бъбречна функция

• 	Бъбречната функция може да бъде нару-
шена при пациенти с тежко нарушена ле-
вокамерна функция. Нарушена GFR и про-
теинурия могат да бъдат установени при 
амилоидоза, болест на Anderson-Fabry и 
митохондриални ДНК болести.

Чернодробни транс
аминази

•	Чернодробните изследвания могат да 
бъдат патологични при митохондриал-
ни болести, болест на  и нарушения на 
ß-оксидацията.

Креатин фосфокиназа • Атаксия на Friedreich

Плазмена/левкоцитна ал-
фа-галактозидаза А (при 
мъже на възраст >30 го-
дини)

•	Ниска (<10% от нормалните стойности) или 
недоловима плазмена или левкоцитна ал-
фа-галактозидаза А се установява при па-
циенти от мъжки пол с болест на Anderson-
Fabry.a

•	Плазмените и левкоцитните ензимни стой-
ности са често в нормални граници при 
засегнати жени и по тази причина при кли-
нична суспекция може да се обсъди гене-
тично тестуване.

Серумен нализ за сво-
бодни лековерижни иму-
ноглобулини, серумна и 
уринна имунофиксация и 
електрофореза на урина 

•	Трябва да се обсъди, ако от анамнезата и 
неинвазивните изследвания има съмнение 
за амилоидоза. Потвърждаването на диа-
гнозата обикновено налага хистологичен 
анализ.

Глюкоза на гладно

•	Може да бъде повишена при някои мито-
хондриални ДНК болести

•	Може да бъде ниска при болест на мастните 
киселини и карнитинова болест.

Мозъчен натриуретичен 
пептид и тропонин Т

•	Повишените плазмени стойности на BNP, 
NT-proBNP и тропонин Т са свързани с по-
вишен риск от сърдечно-съдови събития, 
сърдечна недостатъчност и смърт.

Изледвания на тиреоид-
ната функция

•	Трябва да бъдат направени при поста-
вяне на диагнозата и контролирани 
на 6 месеца при пациенти лекувани с 
амиодарон.

Плазмен лактат •	Повишен при някои пациенти с мито-
хондриални болести.
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6.1.	 Консултиране на пробанди
Генетична консултация се препоръчва при всички пациенти, 
когато ХКМП не може да бъде обяснена единствено с негене-
тична причина.168

Консултацията трябва да се извърши от обучени специа-
листи участващи в мултидисциплинарни екипи, за да може 
пациентите да разберат и се справят с психологическите, 
социалните, професионалните, етичните и правните послед-

ствия от генетичната болест.169–173 Консултацията улеснява и 
събирането на информация от други членове на семейство-
то, включително сърдечни и несърдечни симптоми и аутоп-
сионни доклади, които могат да се използват за съставяне 
на подробно семейно родословие. Родословният анализ 
помага за определяне на вероятността за фамилна болест, 
вероятния начин на унаследяване и дава насоки за подле-
жащата етиология.67 Последствията от положителния тест 
за пациента и неговите роднини трябва да бъдат обяснени, 
а на пациента трябва да се даде информация за пациентски 
групи за подпомагане и други източници на информация, 
включително одобрени уебсайтове.

6.2.	 Методи на молекулен генетичен 
скрининг при пробанди

Конвенционалната генетична практика използва родосло-
вен анализ и клинична преценка, за да насочи молекулното 
тестуване към най-вероятната диагноза. Нови високопро-
изводителни секвенциращи (high-throughput sequencing, 
HTS) технологии, способни да анализират цели екзоми на 
цената и с точността на конвенционалните секвенциращи 
методи, предлагат алтернативен подход, при който не се 
правят предварителни предположения за причината на бо-
лестта.174,175 Скринингът на голям брой гени обаче води до 
идентификация на много редки нееднозначни генетични ва-
рианти с неясно значение.175–177 Един компромисен подход е 
анализът на предефиниран пакет от свързани с ХКМП гени с 
помощта на HTS, но ползата в сравнение с други стратегии се 
нуждае от потвърждаване.19

Независимо от използваната секвенцираща методика, 
генетичният анализ трябва да включва най-често участва-
щите гени на саркомерните протеини (фигура 1; електронна 
таблица 2). При пациенти, които имат признаци насочващи 
към специфични редки генетични болести (вижте раздел 5), 
трябва да се направи рационално търсене на патогенни му-
тации в други гени. Всички мутационни анализи трябва да 
бъдат съобразени с общите принципи на генетичното тесту-
ване, а диагностичните тестове трябва да бъдат проведени 
от сертифицирани лаборатории с помощта на утвърдени ме-
тоди на генетичен анализ и регистрация.169–173

6.3.	 Показания за генетично тестуване 
при пробанди

Работната група осъзнава, че генетичното тестуване е пре-
дизвикателство за някои системи на здравеопазване с огра-
ничени ресурси. Въпреки това, идентификацията на причи-
няващи мутации улеснява предсимптомната диагностика на 
членовете на фамилията, клиничното наблюдение и репро-
дуктивната консултация.

По тази причина, генетично тестуване се препоръчва 
при пациенти покриващи диагностичните критерии за 
ХКМП с цел извършване на каскаден генетичен скрининг на 
роднините им.24,175,178–180

Липсата на солидни данни за специфични асоциации ге-
нотип–фенотип означава, че влиянието на генетичното те-
стуване върху клиничното поведение се свежда най-вече до 
някои от редките генетични причини за ХКМП. Клиничната 
стойност на генетичното тестуване намалява, когато няма 
налични роднини по първа линия или те не желаят да участ-
ват в скрининг за болестта.

Препоръки за генетична консултация

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Генетична консултация се пре-
поръчва при всички пациенти 
с ХКМП, когато болестта им не 
може да бъде обяснена един-
ствено с негенетична причина, 
независимо от това дали ще се 
приложи клинично или гене-
тично тестуване за скриниг на 
членовете на семейството.

I В 169–173

Генетичната консултация тряб-
ва да бъде направена от про-
фесионалисти със специална 
подготовка в тази област рабо-
тещи в мултидисциплинарен 
тим от специалисти.

IIa С 168–173

a	 Псевдо-дефицит може да се наблюдава при някои генетични варианти, 
като D313Y.166

BNP = мозъчен натриуретичен пептид (brain natriuretic peptide); ДНК = де-
зоксирибонуклеинова киселина; GFR = гломерулна филтрация (glomerular 
filtration rate); NT-proBNP = терминален мозъчен натриуретичен пропеп-
тид (N-terminal pro brain natriuretic peptide).

Симптоми/признаци Диагноза

Хемоглобин
• 	Анемията провокира гръдна болка и дис-

пнея и трябва да бъде изключена винаги 
когато има промяна н симптоматиката.

Бъбречна функция

• 	Бъбречната функция може да бъде нару-
шена при пациенти с тежко нарушена ле-
вокамерна функция. Нарушена GFR и про-
теинурия могат да бъдат установени при 
амилоидоза, болест на Anderson-Fabry и 
митохондриални ДНК болести.

Чернодробни транс
аминази

•	Чернодробните изследвания могат да 
бъдат патологични при митохондриал-
ни болести, болест на  и нарушения на 
ß-оксидацията.

Креатин фосфокиназа • Атаксия на Friedreich

Плазмена/левкоцитна ал-
фа-галактозидаза А (при 
мъже на възраст >30 го-
дини)

•	Ниска (<10% от нормалните стойности) или 
недоловима плазмена или левкоцитна ал-
фа-галактозидаза А се установява при па-
циенти от мъжки пол с болест на Anderson-
Fabry.a

•	Плазмените и левкоцитните ензимни стой-
ности са често в нормални граници при 
засегнати жени и по тази причина при кли-
нична суспекция може да се обсъди гене-
тично тестуване.

Серумен нализ за сво-
бодни лековерижни иму-
ноглобулини, серумна и 
уринна имунофиксация и 
електрофореза на урина 

•	Трябва да се обсъди, ако от анамнезата и 
неинвазивните изследвания има съмнение 
за амилоидоза. Потвърждаването на диа-
гнозата обикновено налага хистологичен 
анализ.

Глюкоза на гладно

•	Може да бъде повишена при някои мито-
хондриални ДНК болести

•	Може да бъде ниска при болест на мастните 
киселини и карнитинова болест.

Мозъчен натриуретичен 
пептид и тропонин Т

•	Повишените плазмени стойности на BNP, 
NT-proBNP и тропонин Т са свързани с по-
вишен риск от сърдечно-съдови събития, 
сърдечна недостатъчност и смърт.

Изледвания на тиреоид-
ната функция

•	Трябва да бъдат направени при поста-
вяне на диагнозата и контролирани 
на 6 месеца при пациенти лекувани с 
амиодарон.

Плазмен лактат •	Повишен при някои пациенти с мито-
хондриални болести.
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Генетично тестуване при индивиди с противоречива кли-
нична диагноза (напр. спортисти и хипертоници) трябва да се 
извърши само след подробна клинична и фамилна оценка от 
специализиран в диагностиката и лечението на кардиоми-
опатиите екип, тъй като липсата на саркомерна мутация не 
изключва фамилна ХКМП, а вариантите с несигурна значи-
мост са трудни за интерпретация.168 Генетичният анализ на 
проби от аутопсионна тъкан или ДНК може да бъде важен за 
диагностиката на живите роднини, но трябва да се интрепре-
тира в съчетание с детайлно аутопсионно изследване на сър-
цето и в съответствие с конвенционалните правила за при-
писване на патогенност на генетични варианти.181,182

6.4.	 Генетичен и клиничен скриниг 
на роднини

Правната рамка за информиране на роднините относно на-
личието на потенциално унаследими състояния в тяхното 
семейство варира значително по света. В повечето страни 
именно пробандът (обикновено първият човек от фамилия-
та, при който е поставена диагнозата), а не лекарят, трябва да 
информира роднините и да ги покани за скрининг организи-
ран от системата на здравеопазване.184 Понякога на пациен-
та се предоставя информационно писмо с цел подпомагане 
на този процес.184 Тъй като при началния клиничен скрининг 
повечето роднини са безсимптомни, важно е те да бъдат ин-
формирани за последствията от диагнозата по отношение 
на животозастраховане, пенсия, работа, спортни занимания 
и избираемост за отглеждане и осиновяване преди да бъдат 
подложени на тестуване.

6.4.1.	 Фамилии с определени причиняващи 
болест генни мутации

Когато при даден пациент се идентифицира определена 
каузална генна мутация, неговите или нейните роднини на 
първо място трябва да бъдат тестувани генетично, а след 
това оценени клинично, ако се установи, че са носители на 
същата мутация (фигура 4).

Икономически модели на решение сравняващи отноше-
нието цена-ефективност на молекулния скрининг и на са-
мостоятелния клиничен скриниг показват, че комбинацията 
от генетично тестуване и клиничен скрининг идентифицира 
повече индивиди с риск от развитие на болестта и позволя-
ват по-голям брой да бъдат освободени от наблюдение.185,186 
По тази причина, когато при пробанда бъде идентифицира-
на определена мутация, на всички роднини трябва да бъде 
предложено каскадно генетично тестуване. Когато липсва 
мутация, роднините се освобождават от наблюдение, но 
получават съвет да потърсят повторна оценка, ако развият 
симптоматика или ако в семейството се появят нови данни 
с клинично значение. При деца може да се обсъди разли-
чен подход вземащ предвид въпросите на информираното 
съгласие и дългосрочните последствия при позитивен ге-
нетичен тест. Ако родителите или настойникът пожелаят, 
клиничната оценка може да предшества или да замести ге-
нетичната оценка, при условие че се постигне съгласие, че 
това защитава най-добре интересите на детето.

6.4.2.	 Фамилии без определени причиняващи 
болест генни мутации

На възрастните роднини по първа линия трябва да бъде 
предложен клиничен скрининг с ЕКГ и ехокардиограма, ко-
гато не е проведено генетично тестуване на пробанда или 
когато генетичният анализ не успее да идентифицира опре-
делена мутация или разкрива един или повече генетични 
варианти с неясно значение (фигура 4).168,185,187,188

Важно: феноменът на възрастово обусловена пенет-
рантност означава, че нормалната клинична находка не 
изключва възможността за бъдещо развитие на болестта; 
по тази причина, на роднините по първа линия трябва да се 
предложи повторна оценка.168

Честотата на клининичния скрининг в отсъствие на ге-
нетична диагноза трябва да се определя от възрастта на 
проявление и тежестта на кардиомиопатията в рамките на 
семейството (напр. повече от едни случай и ранна внезапна 

Препоръки за генетично тестуване при пробандие

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Гранична: дебелина на левокамерната стена 12–13 mm при възрастни; 
левокамерна хипертрофия при наличие на хипертония, спортни трени-
ровки, клапна болест.
е	Пробанд = обикновено първият член на семейството, при който е диаг-
ностицирано състоянието.
ДНК = дезоксирибонуклеинова киселина; ХКМП = хипертрофична кардиоми-
опатия.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Генетични тестове се препо-
ръчват при пациенти отгова-
рящи на диагностичните кри-
терии за ХКМП, когато биха 
дали възможност за каскаден 
генетичен скрининг на техните 
роднини.

I В 24, 175, 
178–180

Препоръчва се генетичното 
тестуване да се извърши в сер-
тифицирани диагностични ла-
боратории специализирани в 
интерпретацията на свързани 
с кардиомиопатии мутации.

I С 168, 172, 
183

При наличие на симптоми и 
болестни признаци насочващи 
към специфични причини за 
ХКМП с цел потвърждаване на 
диагнозата се препоръчва ге-
нетично тестуване.

I В
36–40, 
43–46, 

67

Генетично тестуване при па-
циенти с граничнаd диагноза 
ХКМП трябва да се извърши 
само след детайлна оценка от 
специализиран тим.

IIa С 168

Пост мортем генетичен ана-
лиз на съхранена тъкан или 
ДНК трябва да се обсъди при 
починали пациенти с патоана-
томично потвърдена ХКМП, за 
да има основания за каскаден 
генетичен скрининг на техните 
роднини.

IIa С 181, 182
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сърдечна смърт), както и от активното участие в състезате-
лен спорт. Лицата с недиагностични клинични признаци на-
сочващи към ранен стадий на болестта трябва в началото да 
бъдат преглеждани на интервали от 6–12 месеца, а след това 
по-рядко при липса на прогресия. Всички роднини, които се 
оплакват от нови сърдечно-съдови симптоми, трябва да по-
лучат своевременна повторна оценка.

6.5.	 Клиничен и генетичен скрининг 
при деца

Клиничното и генетичното тестуване при деца трябва да се 
ръководи от най-добрия интерес на всяко дете в съответ-
ствие с международните стандарти за добра медицинска 
практика.190–192 Потенциалните ползи от скрининг в детска 
възраст включват намаляване на несигурността и безпокой-
ството, психологическа адаптация, възможност за съставя-
не на реалистични житейски планове и насочено клинично 
наблюдение. Потенциалната вреда включва неяснота, ако не 
може да се предскаже специфичен фенотип, промяна в са-
мочувствието, промени в представите на родителя и други 
възрастни носещи отговорност за детето (напр. учители), по-
вишено безпокойство и чувство за вина и нарушени живото-
застрахователни перспективи.

Ръководният принцип е, че генетичният или клиничният 
тест при дадено дете трябва да има значение за лечението, 
начина на живот и допълнителния клиничен скрининг.

Проспективните клинични данни при деца с болести 
свързани с генни мутации на саркомерните протеини са 
ограничени, но най добрите от тях подсказват, че клинично 
значимите събития са редки преди пуберитета.189 Консенсус-
ната гледна точка на комитета по подготовка на тези Пре-
поръки е, че клиничен и/или генетичен скрининг трябва да 
се обсъди след като детето е навършило 10 години. Клинич-
ното или генетичното тестуване в по-ранна възраст може 
да е подходящо във фамилии с ранно начало на нарушени-
ята (например нарушения свързани с метаболитния път на 
МАРК, наследствени грешки в метаболизма или множест-

Препоръки за генетично и клинично тестуване на 
възрастни роднини

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Пробанд = обикновено първият член на семейството, при който е диаг-
ностицирано състоянието.
ЕКГ = електрокардиограма.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Каскаден генетичен скрининг 
след пред-тестова консулта-
ция се препоръчва при въз-
растни роднини по първа ли-
ния на пациенти с определена 
каузална болестна мутация. 

I В 24, 175, 
178–180

Клинична оценка включваща 
ЕКГ и ехокардиография и дъл-
госрочно наблюдение се пре-
поръчва при роднини по пър-
ва линия, които имат същата 
определена каузална болестна 
мутация, както пробанда.d

I С 168

Роднини по първа линия, кои-
то нямат същата потвърдена 
болестна каузална мутация, 
както пробанда,d трябва да 
бъдат освободени от наблюде-
ние, но посъветвани да търсят 
препотвърждение, ако развият 
симптоматика или когато в се-
мейството се появят нови дан-
ни с клинично значение.

IIa В 34, 185, 
186, 189

Когато при пробандаd не се 
идентифицира определена 
генна мутация или не е про-
ведено генетично тестуване, 
при възрастните му роднини 
по първа линия трябва да се 
обсъди клинична оценка с ЕКГ 
и ехокардиография, която се 
повтаря на 2–5 години (или на 
6–12 месеца, ако се установят 
съмнителни нарушения).

IIa С 168, 185, 
187, 188

Фигура 4:	 Последователност на генетичното тестуване и клиничния скрининг на пробанди и роднини.

ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия.
Каскадно генетично тестуване = скриниг на роднини по първа линия на пациент, при който вече е диагностицирана ХКМП.

Генетично тестуване

Вариант
с несигурно/неясно значениеОпределена мутация Няма мутация

Прави се
сегрегационен анализ,

ако е възможно

Каскадно
генетично тестуване

Обмисля се вероятността
за други генокопия/фенокопия

Каскаден клиничен скрининг

Наличие на мутацията
± клиничен фенотип

Дългосрочно
наблюдение

Липса на мутацията ХКМП Нормална находка

Освобождаване
от наблюдение

Дългосрочно
наблюдение

Периодична
нова проверка
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вени саркомерни мутации), когато има малигнена фамилна 
анамнеза в детска възраст и когато децата имат сърдечни 
симптоми или участват в дейности свързани с голямо физи-
ческо натоварване.

6.6.	 Проследяване на носители 
на мутации без фенотип

Предварителни проучвания подсказват, че не се наблюда-
ват големи дългосрочни неблагоприятни психологически 
последствия при клиничен и генетичен скриниг на деца и 
възрастни с повишен риск от развитие на болест, когато те 
се осъществяват в специализирани центрове.189 Има мно-
го малко данни за естественото развитие при носители на 
каузални болестни мутации без фенотипно проявление, но 
скорошни проучвания предполагат доброкачествен кли-
ничен ход при повечето клинично незасегнати носители 
на мутации.189,193 Клиничната значимост на леките морфо-
логични и функционални нарушения е неясна, но вероятно 

слаба в повечето случаи.194–196 Внезапната сърдечна смърт е 
рядка в отсъствието на сърдечна хипертрофия и се свежда 
предимно до изолирани публикации за пациенти с генни 
мутации на тропонин  Т.27,28,197,198 Проучвания в напречно се-
чение подсказват възрастово обусловено нарастване на 
пенетрантността,30,189,199–201 което означава, че известен про-
цент клинично незасегнати носители на мутации ще развият 
явна кардиомиопатия в по-късна възраст. По тази причина, 
при нормални здрави носителите на мутации се препоръч-
ва дългосрочна профилактична оценка. Носителите на му-
тации без отражение на болестта върху ЕКГ или ехокарди-
ографията, които имат желание да участват в състезателни 
спортове, трябва да получат индивидуални съвети, които са 
съобразени с локалната правна рамка, подлежащата генна 
мутация и вида спортна активност.202

6.7.	 Предимплантационно и пренатално 
генетично тестуване

(вижте също раздел 11.4)
Пренатална генетична диагностика може да се извърши в 
началото на бременността с проби взети от хорионни вили 
или с амниоцентеза, но процедурата не е разрешена в ня-
кои европейски страни, а в други се разрешава само при 
тежки и нелечими заболявания. Предвид значителната ва-
риабилност във фенотипната експресия на ХКМП и честото 
ù бенигнено развитие, пренаталната генетична диагностика 
на ХКМП рядко е оправдана.168,203 Като алтернатива на прена-
талната диагностика може да се обсъди предимплантациона 
генетична диагностика в ситуации, като осиновяване и из-
куствено осеменяване с донорски яйцеклетки.168 Използ-
ването на фетална ехокардиография за откриване на ранна 
болест не се препоръчва, тъй като вероятността за сърдечна 
експресия при плода е изключително ниска, с изключение 
на някои синдромни болести и метаболитни нарушения.

7.	 Медицински грижи
Хипертрофичната кардиомиопатия е сборен термин, който 
обхваща разнообразен и сложен спектър от генетични и 
придобити болести. Поради това, диагностиката и лечение-
то на пациентите с ХКМП изисква набор от умения и компе-

Препоръки за генетично тестуване и клиничен 
скрининг при деца

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЕКГ = електрокардиограма.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Децата на пациенти с опреде-
лена болестна каузална мута-
ция трябва да бъдат обсъдени 
за пресказващо генетично 
тестуване – след пред-тестова 
семейна консултация – когато 
са на възраст 10 или повече го-
дини и то трябва да се направи 
в съответствие с международ-
ните препоръки за генетично 
тестуване при деца.

IIa С 168, 190, 
192

При роднини по първа линия 
в детска възраст на 10 или по-
вече години, при които гене-
тичният статус е неизвестен, 
трябва да се обсъди клинична 
оценка с ЕКГ и ехокардиогра-
фия на 1–2 години между 10 
и 20-годишна възраст, а след 
това на 2–5 години.

IIa С 168

Ако родител(ите) или законен(ни) 
представител(и) пожелаят кли-
ничната оценка с ЕКГ или ехокар-
диография да предшества или 
да замести генетичната оценка, 
това може да стане след консул-
тация с експерт и ако бъде пре-
ценено, че това е в интерес на 
детето.

IIb С

При наличие на малигнена се-
мейна анамнеза в детска въз-
раст или рано проявена болест, 
или когато децата имат сърдеч-
на симптоматика или участват в 
особено напрегната физическа 
активност, може да се обсъди 
клинично или генетично тесту-
ване на роднини от първа ли-
ния в детска възраст преди да 
са станали на 10 години.

IIb С 168

Препоръки за наблюдение на носители на мутация 
без фенотип

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При носители на определена 
мутация, които нямат никак-
ви болестни прояви, може да 
бъде разрешена спортна ак-
тивност след като се вземат 
предвид подлежащата мута-
ция и вида спортна активност, 
както и резултатите от редовни 
и повторни кардиологични из-
следвания.

IIb С 202
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тенции. При някои системи на здравеопазване най-ефектив-
ният начин за осигуряване на необходимия набор от умения 
може да бъде моделът „главина и спици” (hub and spoke), при 
който специализираната помощ е концентрирана в малък 
брой ценрове, а по-неспецифичните аспекти на грижите се 
осигуряват от районни кардиологични служби.148,204 В други 
системи удачен може да се окаже по-слабо централизиран 
модел. Независимо от използвания модел, всички пациенти 
и фамилии трябва да бъдат обслужени в съответствие с ме-
жународно приетите стандарти.

Въпреки че Работната група няма за цел да опише под-
робно системите за оказване на помощ при пациенти с 
ХКМП, важно значение за ефективното прилагане на тези 
Препоръки е спазването на медицинските стандарти.

7.1.	 Обучение и подготовка
С нарастването на познанията и информираноста на обще-
ството за наследствените сърдечни състояния нарастват и 
нуждите от специализирани звена за обслужване на кар-
диомиопатиите. Националните дружества и здравеопазни 
служби трябва да осигурят необходимата работна сила със 
съответна квалификация за задоволяване на тези нужди и 
за осигуряване на достатъчно образователни ресурси за 
подобряване и подддържане на квалификацията на всички 
професионални групи участващи в грижите за пациенти с 
ХКМП. Националните и международните дружества трябва 
да разработят също регистри и мрежи за обслужване на па-
циенти с кардиомиопатии.

8.	 Оценка на симптоматиката
Повечето хора с ХКМП са безсимптомни и имат нормална 
продъжителност на живота, но някои развиват симптомати-
ка, често много години след появата на ЕКГ или ехокарди-
ографски данни за ЛКХ. При малки деца симптомите и при-
знаците на сърдечна недостатъчност включват тахипнея, 
безапетитие, обилно потене и забавен растеж. По-големи 
деца, младежи и възрастни се оплакват от лесна умора и 
диспнея, както и гръдна болка, палпитации и синкоп. Сис-
темната 2D и Doppler ехокардиография и амбулаторното ЕКГ 
мониториране са обикновено достатъчни за определяне на 
най-вероятната причина за симптоматиката. Оценката на 
ЛКОИТ, както е очертана в раздел 5.4, трябва да бъде част от 
рутинната оценка при всички симптомни пациенти.

8.1.	 Гръдна болка
Много пациенти се оплакват от гръдна болка в покой или 
при натоварване. Болката може да бъде провокирана от 
обилно хранене или прием на алкохол.205–207 Причините за 
гръдна болка включват миокардна исхемия поради ми-
кроваскуларна дисфункция, повишен стрес на ЛК стена и 
ЛКОИТ. Възможни причини са също вродени коронарни 
аномалии, включително интрамиокатрден ход на лява пред-
на десцендентна артерия или атеросклеротична коронарна 
артериална болест.208 Систолната компресия на епикардни 

Препоръки за коронарна ангиография

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
КТ = компютър-томографска; CCS = Канадско сърдечно-съдово друже-
ство (Canadian Cardiovascular Society).

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Инвазивна коронарна ангиогра-
фия се препоръчва при възраст-
ни преживели сърдечен арест, 
при пациенти с продължителна 
камерна тахиахитмия и при па-
циенти с тежка стабилна ангина 
(Canadian Cardiovascular Society 
[CCS] клас ≥3).

I C 219

Инвазивна или КТ коронарна ан-
гиография трябва да се обсъди 
при пациенти с типична гръдна 
болка при усилие (CCS клас <3), 
които имат умерена пред-те-
стова вероятност за атероскле-
ротична коронарна артериална 
болест въз основа на възраст, 
пол и рискови фактори за ате-
росклероза или анамнеза за ко-
ронарна реваскуларизация.

IIa C 159, 218

При всички пациенти на възраст 
40 или повече години трябва 
да се обсъди инвазивна или КТ 
коронарна ангиография преди 
септална редукционна терапия, 
независимо от наличието на ти-
пична гръдна болка при усилие.

IIa C 220, 221

Препоръки за осигуряване на медицински грижи

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Препоръчва се лицата, които 
са с несигурна диагноза, теж-
ка симптоматика или повишен 
риск от свързани с болестта 
усложнения да бъдат насоче-
ни към специализиран тим за 
допълнително изследване и 
лечение.

I С 148, 149

Препоръчва се редовно кли-
нично наблюдение на паци-
ентите – и когато е уместно 
на техните роднини по първа 
линия – независимо от състоя-
нието на симптоматиката. 

I С 168

Във всички случаи на ХКМП 
лекарят трябва да обмисли 
насочване на пациентите към 
център разполагащ с мулти-
дисциплинарен тим с експер-
тиза в диагностиката, генети-
ката, рисковата стратификация 
и лечението на заболяванията 
на миокарда.

IIa С 148, 149
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и интрамурални съдове е много честа, но обикновено няма 
клинично значение.209–211

Промените на ЕКГ в покой и често срещаните перфузи-
онни дефекти при нуклеарна образна диагностика или сЯМР 
означава, че тези методи имат ограничена роля за дифе-
ренциране на обструктивната коронарна болест от други 
причини за гръдна болка и за определяне на предтестовата 
вероятност за коронарна болест при пациенти с ХКМП.212–217 
Пациенти с типична ангина при усилие трябва да бъдат об-
съдени за инвазивна или КТ коронарна ангиография в за-
висимост от тяхната симптоматика, възраст, пол и рискови 
фактори за атеросклероза, които са описани в съответните 
Препоръки на ESC.159,218 Коронарна ангиография се препо-
ръчва при възрастни с преживян сърдечен арест, при паци-
енти с продължителна камерна аритмия и при симптомни 
пациенти с предшестващи коронарни реваскуларизацион-
ни процедури.219 Инвазивна или КТ коронарна ангиография 
трябва да се обсъди преди септална редукционна терапия 
при всички пациенти на възраст 40 или повече години, неза-
висимо от наличието на типична ангина.

8.2.	 Сърдечна недостатъчност
Симптомите на хронична сърдечна недостатъчност са чести, 
но клиничните прояви на напреднала сърдечна недостатъч-
ност са различни сред пациентите. При някои от тях сър-
дечната недостатъчност се дължи на диастолна дисфункция 
със запазена ИФ и малки ЛК размери; при други симптоми-
те се причиняват от систолна левокамерна дисфункция или 
ЛКОИТ (с или без митрална инсуфициенция).222 Предсърдно 
мъждене може да усложни всеки от тези сценарии и да обо-
стри симптоматиката.223 Разпознаването на хетерогенната 
патофизиология на сърдечната недостатъчност при ХКМП е 
важно, защото оказва влияние върху лечението.

При повечето пациенти през целия живот се наблюда-
ва процес на неблагоприятно сърдечно ремоделиране, ха-
рактеризиращо се с миокардна фиброза и изтъняване на 
сърдечната стена.222,224,225 В ранните стадии на този процес 
пациентите често са безсимптомни и конвенционалните не-
инвазивни показатели на сърдечната функция са в граници-
те на нормата. С напредване на болестта настъпва влошава-
не на ЛК диастолна и систолна функция свързано или с лека 
до умерена ЛК дилатация, намалена дебелина на ЛК стена и 
спадане на ЛК ИФ (което понякога се нарича фаза на „пре-
гаряне” или хипокинетична дилатативна фаза) с тежка ЛК 
дисфункция придружена от значителна предсърдна дилата-
ция при малка или липсваща ЛК дилатация („рестриктивен” 
фенотип).222 Често в тези напреднали стадии има митрална и 
трикуспидална регургитация и умерена до тежка белодроб-
на хипертония.226

Картина на остра сърдечна недостатъчност не се среща 
често, но може да бъде провокирана от аритмии [ПМ, над-
камерна тахикардия (supraventricular tachycardia, SVT) или 
продължителна камерна тахикардия (sustained ventricular 
tachycardia, VT)], остра митрална регургитация (напр. хор-
дална руптура или инфекциозен ендокардит), миокардна 
исхемия и инфаркт и от коморбидности (напр. анемия или 
хипертиреоидизъм).

8.2.1.	 Инвазивни манометрични изследвания
Неинвазивната сърдечна образна диагностика до голя-
ма степен измести сърдечната катетеризация в рутинната 

оценка на сърдечната функция. Инвазивните измервания на 
вътресърдечните налягания може да бъде уместно, когато 
неинвазивната сърдечна образна диагностика не е доста-
тъчна за оценка на тежестта на ЛКОИТ и при планиране на 
инвазивна терапия (напр. лечение на клапна болест) и сър-
дечна трансплантация.227

8.2.2.	 Кардио-пулмонална работна проба
Ако се извърши в специализирана лаборатория, кардио-
пулмоналният работен тест с едновременно измерване на 
дихателните газове осигурява обективна информация за 
тежестта на функционалното ограничение и механизмите 
му. Тя може да помогне за разграничаване на ХКМП от физи-
ологичната камерна хипертрофия при спортисти и да даде 
диагностични насоки, като непропорционално понижение 
на пиковата кислородна консумация и нисък анаеробен 
праг при пациенти с метаболитни нарушения.231,232 При на-
личие на условия за извършването ù кардио-пулмоналната 
работна проба с едновременно измерване на дихателните 
газове трябва да се обсъди като част от началната клинич-
на оценка, когато пациентите съобщят за промяна на сим-
птоматиката и когато се обсъжда инвазивно намаление на 
градиента през ЛК изходен тракт.233–235 Кардиопулмонал-
ната работна проба се препоръчва при всички пациенти 
предвидени за сърдечна трансплантация.227

При невъзможност за извършване на кардио-пулмо-
нален тест с натоварване, като алтернатива може да се 
използва конвенционално натоварване на тредмил или 
велоергометър с едновременна електрокардиография. За 
определяне на промяната в систолното артериално наля-
гане, която може да даде прогностична информация (вижте 
9.5: Внезапна сърдечна смърт), независимо от използвания 
метод на натоварване се препоръчва измерване на арте-
риалното налягане с помощта на стандартен сфигмомано-
метър.236,237

Препоръки за инвазивни хемодинамични проучвания

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЛК = левокамерно(а); ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Сърдечна катетеризация – за 
оценка на левостранната и 
десностранната сърдечна функ-
ция и измерване на белодроб-
но-съдовото съпротивление 
– се препоръчва при пациенти, 
за които се обсъжда сърдечна 
трансплантация или механично 
подпомагане на циркулацията.

I В 227–229

При симптомни пациенти с не-
убедителен резултат от неин-
вазивната образна диагностика 
може да се обсъди лява и дясна 
сърдечна катетеризация за 
оценка на тежестта на ЛКОИТ и 
за да се измери налягането на 
ЛК пълнене.

IIb С 230
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8.3.	 Синкоп
Причините за синкоп при ХКМП включват хиповолемия, 
пълен сърдечен блок,239 дисфункция на синусовия възел,239 
продължителна камерна тахикардия, ЛКОИТ,240 и абнорм-
ни съдови рефлекси.237,241,242 Понякога синкопът може да се 
провокира от предсърдна аритмия с бърз камерен отговор, 
особено при индивиди със запазена придсърдна функция и 
високи налягания на пълнене.223 Възможно е да има повече 
от една причина за загуба на съзнание, включително комор-
бидности като епилепсия и диабет.243

Синкоп след продължително стоене в право положение 
на топло или по време на постпрандиалното усвояване на 
храната насочва към невро-медииран (рефлексен) синкоп, 
особено когато е свързан с гадене и повръщане. Синкопът 
при усилие или веднага след палпитации или гръдна болка 
насочва към сърдечен механизъм.243 Провокируема обструк-
ция85 трябва да се изключи, когато пациентите получават ре-
курентен синкоп при сходни обстоятелства – например при 
бързо изкачване на стъпала или пренатоварване. Камерните 
аритмии са необичайна причина за синкоп, но трябва да се 
подозират след внезапен пристъп, особено когато настъпва 
в покой или при минимално усилие.

Тъй като необяснимият не-вазовагален синкоп е рисков 
фактор за внезапна сърдечна смърт,99,244–248 особено когато 
настъпва при млади пациенти скоро след първата им оцен-
ка,99 профилактичното лечение с имплантируем кардиовер-
тер дефибрилатор (ИКД, implantable cardioverter defibrillator, 
ICD) може да е подходящо при пациенти с други признаци 
насочващи към висок риск от внезапна смърт, дори и ако 
механизмът на синкопа остава неизяснен в края на пълната 
диагностика. Фактът, че синкопът може да бъде причинен 
от механизми различни от камерна аритмия означава, че 
пациентът може да остане с повишен риск от рекурентен 
синкоп след имплантация на ИКД.

Пациенти със синкоп трябва дабъдат изследвани с 12-ка-
нална ЕКГ, стандартен тест с натоварване в изправено поло-
жение и 48-часово амбулаторно ЕКГ мониториране и ако се 
открие брадиаритмия тя трябва да се лекува в съответствие 
със сегашните Препоръки на ESC за кардиостимулация.249 
Трябва да се обсъди работна стрес-ехокардиография, осо-
бено при пациенти със синкоп при натоварване или с пос-
турален синкоп, за разкриване на ЛКОИТ.85 При пациенти с 
рекурентни епизоди на неизяснен синкоп,които са с нисък 
риск от ВСС, трябва да се обсъди имплантируем ЕКГ мони-
тор (implantable loop recorder, ILR).249,250 Има малко данни за 
изследване с тилт-тест при пациенти с ХКМП, но високата 
честота на позитивни тестове при пациенти без анамнеза 
за синкоп подсказва, че той не е полезен за рутинна оценка, 
ако няма други белези насочващи към автономен механи-
зъм.243,251,252

8.4.	 Палпитации
Много пациенти се оплакват от палпитации,165,246 причине-
ни от симптомни сърдечни съкращения и камерна ектопия. 
Продължителният епизод на сърцебиене продължаващ 
повече от някоко минути често се причинява от надкамер-
на аритмия. При пациенти с чести палпитации трябва да се 
направи 48-часова амбулаторна електрокардиография.250,253 
Ако не се установи причина, може да се обсъди ILR.250

Препоръки за изследване при синкоп

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
2D = двуизмерна; ЕКГ = електрокардиограма; ILR = имплантируемо-
то устройство за непрекъснат ЕКГ запис (implantable loop recorder); 
ВСС (SCD) = внезапна сърдечна смърт (sudden cardiac death).

Препоръки Класа Нивоb Изтc

12-канална ЕКГ, работна проба 
в право положение, 2D и Доп-
лер ехокардиограма в покой и 
при натоварване и 48-часово 
ЕКГ-мониториране се препо-
ръчват при пациенти с неизяс-
нен синкоп за идентифициране 
на причините за тяхната сим-
птоматика.

I С 243

Поставяне на ILR трябва да се 
обсъди при пациенти с реку-
рентни епизоди на необясним 
синкоп, които са с нисък риск 
от ВСС

IIa С 243, 250

Препоръка за кардио-пулмонална работна проба

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЛК = левокамерна.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Кардио-пулмонална работна 
проба със симултанно измер-
ване на респираторните газове 
се препоръчва при пациенти с 
тежка симптоматика и систолна 
и/или диастолна ЛК дисфунк-
ция подложени на оценка за 
сърдечна трансплантация или 
механично подпомагане.

I В 233, 238

Независимо от симптоматиката, 
кардио-пулмонална работна 
проба със симултанно измер-
ване на респираторните газове 
(или, ако не е разположение, 
със стандартно натоварване с 
тредмил или велоергометър) 
трябва да се обсъди за оценка 
на тежестта и механизма на не-
поносимост към натоварвания и 
промяна в систолното налягане.

IIa В 233, 
235–237

Независимо от симптоматика-
та, кардио-пулмонална работна 
проба със симултанно измер-
ване на респираторните газове 
(или, ако не е разположение, 
със стандартно натоварване с 
тредмил или велоергометър) 
трябва да се обсъди при симп-
томни пациенти подлежащи на 
септална алкохолна аблация и 
септална миектомия за опреде-
ляне на степента на ограниче-
ние на физическия капацитет.

IIa С 233–235
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8.5.	 Роля на електрофизиологичното 
изследване

Рутинно приложение на електрофизиологични изследва-
ния (ЕФИ, electrophysiological studies, EPS) при пациенти 
със синкоп или симптоми насочващи към аритмия не се 
препоръчва. ЕФИ са показани при пациенти с персистира-
ща или рекурентна надкамерна тахикардия (предсърдно 

трептене, предсърдна тахикардия, атрио-вентрикуларна 
нодална риентри тахикардия, тахикардии обусловени от 
допълнителна атрио-вентрикуларна връзка) и при паци-
енти с данни от други неинвазивни изследвания насочва-
щи към сино-атриална болест или АV блок.249,254 Електро-
физиологични изследвания са показани и при пациенти с 
камерна преексцитация за идентифициране и лекуване на 
податлив на аблация субстрат.255 Инвазивно ЕФИ може да 
се обсъди при избрани пациенти с документирана симп-
томна мономорфна продължителна (>30  s) камерна та-
хикардия за идентифициране и лекуване на податлив на 
аблация аритмогенен субстрат.256,257

9.	 Лечение на симптоматиката 
и усложненията

В отсъствие на големи рандомизирани изпитвания,2 фар-
макологичната терапия се прилага на емпирична основа 
за подобряване на функционалния капацитет, намаляване 
на симптоматиката и предпазване от болестна прогресия. 
При симптомни пациенти с ЛКОИТ целта е подобряване на 
симптоматиката с помощта на лекарства, хирургия, алко-
холна аблация или пейсиране. Терапията при симптомни 
пациенти без ЛКОИТ е фокусирана върху лечението на 
аритмиите, понижаване на наляганията на ЛК пълнене и 
лечение на ангината. Пациенти с прогресираща ЛК сис-
толна или диастолна дисфункция рефрактерна на медика-
ментозна терапия могат да бъдат кандидати за сърдечна 
трансплантация.

9.1.	 Левокамерна обструкция 
на изходния тракт

По общо съгласие ЛКОИТ се дефинира като едномоментен 
пиков Доплер градиент в ЛК изходен тракт ≥30 mm Hg, но 
като праг за инвазивно лечение обикновено се приемат 
стойности ≥50 mm Hg.

Повечето пациенти с максимален или провокиран гра-
диент в ЛК изходен тракт <50 mm Hg трябва да се лекуват 
в съответствие с препоръките за необструктивна ХКМП, 
но при много малък брой избрани случаи с градиенти в ЛК 
изходен тракт между 30 и 50 mm Hg и липса на други ви-
дими причини за симптоматиката може да се обсъди инва-
зивна редукция на градиента, въпреки липсата на данни 
при тази група пациенти.

9.1.1.	 Общи мерки
Всички пациенти с ЛКОИТ трябва да избягват дехидрата-
ция и преомерна консумация на алкохол, а трябва да се 
насърчи и редукция на телесното тегло. Артериални и 
венозни дилататори, включително нитрати и фосфодиес-
тераза тип 5 инхибитори, могат да засилят ЛКОИТ и тряб-
ва по възможност да се избягват (вижте също лечение на 
хипертонията, раздел 12.2).258 Новото или лошо контроли-
раното ПМ (AF) може да засили симптомите причинени от 
ЛКОИТ и трябва да се лекува своевременно чрез възста-
новяване на синусовия ритъм или контрол на камерната 
честота.223 Дигоксин трябва да се избягва при пациенти с 
ЛКОИТ поради позитивните си инотропни ефекти.259

Препоръки при палпитации

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЕКГ = електрокардиограма; ILR = имплантируемото устройство за непре-
къснат ЕКГ запис (implantable loop recorder).

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При пациенти с чести или по-
стоянни палпитации се препо-
ръчва 48-часово ЕКГ-монито-
риране за идентификация на 
най-вероятната причина.

I С 250, 253

Поставяне на ILR може да се 
обсъди при пациенти с чести 
палпитации, при които не се 
идентифицира причина след 
продължително ЕГ-монитори-
ране.

IIb С 250

Препоръки за електрофизиологично изследване

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Инвазивно електрофизиологич
но изследване се препоръчва 
при пациенти с документирана 
персистираща или рекурентна 
надкамерна тахикардия (пред-
сърдно трептене, предсърдна 
тахикардия, атрио-вентрикулар
на нодална риентри тахикар-
дия, тахикардии медиирани от 
допълнителна атрио-вентрику-
ларна връзка) и при пациенти 
с камерна преексцитация с цел 
идентификация и лечение на по-
датлив на аблация субстрат.

І С 249, 254, 
255

Инвазивно електрофизиологич-
но изследване може да се обсъди 
при избрани пациенти с докумен-
тирана симптомна мономорфна 
продължителна (>30  s) камерна 
тахикардия с цел идентификация 
и лечение на податлив на аблация 
субстрат.

IIb С 256, 257

Инвазивно електрофизиологич-
но изследване  с програмирана 
камерна стимулация не се пре-
поръчва за рискова стратифика-
ция на внезапна сърдечна смърт.

III С
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9.1.2.	 Медикаментозна терапия
По общо съгласие, пациенти със симптомна ЛКОИТсе ле-
куват първоначално с не-съдоразширяващи ß-блокери 
титрирани до максимална толерирана доза, но проучва-
нията сравняващи различни ß-блокери са много малко. 
Малки и предимно ретроспективни проучвания подсказ-
ват, че пероралният пропранолол може да премахне или 
намали ЛКОИТ в покой и при провокация и да доведе до 
облекчаване на симптоматиката.263–265 Едно проучване 
показва подобрена физическа издържливост и потиска-
не на надкамерните и камерните аритмии при пациенти 
лекувани със соталол.266

Ако ß-блокерите приложени самостоятелно са не-
ефективни, може (ако е достъпен) да се добави дизопира-
мид титриран до максимално поносима доза (обикнове-
но 400‑600  mg/ден).267,268 Това антиаритмично средство 
от клас IA може да премахне базалните градиенти на 
налягане в ЛК изходен тракт и да подобри поносимостта 
към натоварване и функционалния капацитет без про-
аритмични ефекти или повишаване на риска от внезапна 
сърдечна смърт.267,268 Дозо-лимитиращите антихолинер-
гични нежелани ефекти включват сухота в очите и устата, 
затруднено уриниране или ретенция и констипация.267,268 
В периода на повишаване на дозата трябва да се следи 
коригираният QT-интервал (QTc) и ако той надхвърли 
480 ms дозата се намалява. Дизопирамид трябва да се из-
бягва при пациенти с глаукома, при мъже с простатизъм 
и при пациенти вземащи други лекарства, които удължа-
ват QT-интервал, като амиодарон и соталол. Дизопира-
мид може да се използва в комбинация с верапамил.268 
Дизопирамид трябва да се използва с повишено внима-
ние при пациенти с  – или склонни към  – ПМ, при които 
лекарственото подобрение на АV проводимост може да 
ускори камерната честота.

Верапамил (начална доза 40  mg три пъти дневно до 
максимум 480  mg дневно) може да се използва, когато 

ß-блокерите са противопоказани или неефективни, но е 
необходимо стриктно наблюдение при пациенти с тежка 
обструкция (≥100 mm Hg) или повишено систолно наля-
гане в белодробната артерия, тъй като може да прово-
кира белодробен едем.269 Краткотрайното перорално 
приложение може да повиши работния капацитет, да 
подобри симптоматиката и да нормализира или подобри 
ЛК диастолно пълнене без нарушаване на систолната 
функция.270–273 Подобни данни се установяват за дилтиа-
зем (начална доза 60  mg три пъти дневно до максимум 
360  mg дневно)274 и трябва да се обсъди при пациенти 
с непоносимост или противопоказания за ß-блокери 
и верапамил. Нифедипин и други дихидропиридинови 
калциеви антагонисти не се препоръчват за лечение при 
ЛКОИТ.275,276

Бримкови или тиазидни диуретици в ниска доза мо-
гат да бъдат използвани внимателно за подобряване на 
диспнеята свързана с ЛКОИТ, но е важно да се избегне 
хиповолемия.

Бета-блокери трябва да бъдат обсъдени при новоро-
дени и деца с ЛКОИТ, а ограничените данни за верапамил 
също подсказват, че той може да се използва безопасно 
при деца.272 Няма данни, на базата на които да се напра-
вят специфични препоръки за терапия с дизопирамид 
при деца. Медикаментозна терапия може да се обсъди 
при безсимптомни или леко симптомни младежи и въз-
растни, които имат ЛКОИТ в покой или при провокация и 
левопредсъдна дилатация.

В редки случаи, пациенти с тежка провокируема ЛКО-
ИТ могат да се представят с хипотония и белодробен 
едем, които наподобяват миокардна исхемия. Разпозна-
ването на такава ситуация е важно, тъй като употре-
бата на вазодилататори и позитивни инотропни сред-
ства в тези случаи може да бъде живото-застрашаваща. 
Вместо това, лечението се състои от перорални или i.v. 
ß-блокери и вазоконстриктори (напр.фенилефрин, мета-
раминол и норепинефрин).

Препоръки за лечение на левокамерна обструкция на 
изходния тракт: общи мерки

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Артериални и венозни дилата-
тори, включително нитрати и 
фосфодиестеразни инхибитори 
трябва да се избягват, ако е въз-
можно, при пациенти с ЛКОИТ в 
покой или при провокация.

IIa С 258, 260

Възстановяване на синусовия 
ритъм или съответен контрол 
на честотата трябва да се об-
съди при пациенти с нововъз-
никнало или недобре контро-
лирано предсърдно мъждене 
преди да се вземат предвид 
инвазивни терапии. 

IIa С 261, 262

Дигоксин не се препоръчва 
при пациенти с ЛКОИТ в покой 
или при натоварване.

III С 259

Препоръки за медикаментозно лечение на ЛКОИТ

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Не-съдоразширяващи ß-блокери 
титрирани до максимална то-
лерирана доза се препоръчват 
като терапия на първи избор за 
подобряване на симптоматиката 
при пациенти с ЛКОИТ в покой 
или при провокацияd.

I B 263, 265, 
267,268

Верапамил титриран до мак-
симална толерирана доза се 
препоръчва за подобряване 
на симптоматиката при паци-
енти с ЛКОИТ  в покой или при 
провокация,d които не понасят 
или имат противопоказания за 
ß-блокери.

I B 268, 
270–274

Дизопирамид титриран до мак-
симална толерирана дозае се 
препоръчва в допълнение към 
ß-блокер (или, ако това не е 
възможно, с верапамил) за по-
добряване на симптоматиката 
при пациенти с ЛКОИТ в покой 
или при провокацияd.

I B 267, 268

Дизопирамид титриран до мак-
симална толерирана дозае може 
да се обсъди като монотерапия 
за подобряване на симптома-
тиката при пациенти с ЛКОИТ 
в покой или при провокацияd 
(натоварване или прийом на 
Валсалва) с повишено внимание 
при пациенти с – или склонност 
към – ПМ, при които той може да 
ускори камерната честота.

IIb C 267

ß-Блокери или верапамил 
могат да бъдат обсъдени при 
деца и безсимптомни възраст-
ни с ЛКОИТ в покой или при 
провокацияd за намаляване на 
левокамерните налягания.

IIb C 272

Ниски дози бримкови или ти-
азидни диуретици могат да 
бъдат използвани с повишено 
внимание при симптомна ЛКО-
ИТ  за намаляване на диспнея-
та при усилие.

IIb C

Дилтиазем титриран до макси-
мална толерирана доза трябва 
да се обсъди при симптомни 
пациенти с ЛКОИТ в покой или 
при провокация,d които не по-
насят или имат противопоказа-
ния за ß-блокери и верапамил 
с цел подобряване на симпто-
матиката.

IIa C 274

Перорални или i.v. ß-блокери и 
вазоконстриктори трябва да се 
обсъдят при пациенти с тежка 
провокируема ЛКОИТ с хипото-
ния и клиника на белодробен 
едем.

IIa C 260
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9.1.3.	 Инвазивно лечение на левокамерната 
обструкция на изходния тракт

При безсимптомни пациенти няма данни в подкрепа на 
употреба на инвазивни процедури за намаляване на ЛК об-
струкция на изходния тракт, независимо от тежестта ù.

Инвазивно лечение за намаляване на ЛКОИТ трябва да 
се обсъди при пациенти с градиент на ЛКОИТ ≥50 mm Hg, 
умерена до тежка симптоматика  – функционален клас 
ІІІ–ІV по NYHA (New York Heart Association)  – и/или реку-
рентен синкоп при усилие, въпреки максимално толери-
раното лекарствено лечение. В някои центрове инвазив-
на терапия се обсъжда при пациенти с лека симптоматика 
(клас ІІ по NYHA), които имат градиент в покой или мак-
симален провокиран градиент ≥50  mm  Hg (при натовар-
ване или Валсалва) и умерена до тежка свързана със SAM 
митрална регургитация, ПМ (AF)или умерена до тежка ле-
вопредсърдна дилатация, но малко данни подкрепят тази 
практика.277

9.1.3.1.	 Хирургия
Най-често извършваната хирургична процедура, която се из-
ползва за лечение на ЛКОИТ, е камерна септална миектомия 
(процедура на Morrow), при която в базалния септум под аорт-
ната клапа се прави правоъгълен улей, който достига дистално 
под мястото на контакт между митралното платно и септума.278 
Това води до премахване или значително намаляване на гра-
диентите в ЛК изходен тракт в над 90% от случаите, намалява 
свързаната със SAM митрална регургитация и подобрява ра-
ботния капацитет и симптоматиката. Дълготрайна полза по 
отношение на симптоматиката се постига при 70–80% от паци-
ентите при дългосрочна преживяемост сравнима с тази в об-
щата популация.279–287 Предоперативни детерминанти за добър 
дългосрочен изход са възраст <50  години, левопредсърден 
размер <46 mm, липса на предсърдно мъждене и мъжки пол.287

Основните хирургични усложнения са AV нодален блок, 
камерен септален дефект и аортна регургитация (aortic 
regurgitation, AR), но те не са чести в специализирани цен-
трове използващи интраоперативно насочване с ТЕЕ.286,288,289 
При едновременно наличие на среднокухинна обструкция, 
стандартната миектомия може да бъде разширена дистално 
до средата на камерата около основата на папиларните мус-
кули, но данните за ефикасността и дългосрочния изход при 
този подход са ограничени.290

Едномоментна клапна хирургия е необходима при 
11‑20% от пациентите подлежащи на миектомия.114 При па-
циенти с изразена елонгация на митрални платна и/или 
умерена до тежка митрална регургитация септалната миек-
томия може да се комбинира с една или няколко допълни-
телни процедури, включително протезиране на митралната 
клапа, задно-горно преустройство на папиларните мускули, 
частична ексцизия и мобилизация на папиларните муску-
ли, пликация на предното митрално платно и екстензия на 
предното платно с помощта на обработен с глутаралдехид 
перикарден пач, който подсилва средната част на платно-
то.291–294 Елонгираното предно митрално платно благоприят-
ства извършването на пластика на митралната клапа вместо 
протезиране.295 Хирургичната смъртност при миектомия с 
интервенция на митралната клапа е около 3–4%.294,296,297

9.1.3.2.	 Септална алкохолна аблация
В специализирани центрове се извършва селективно инже-
ктиране на алкохол в септална перфорантна артерия (или 
понякога други разклонения на лявата предна десцендент-
на коронарна артерия) за създаване на локализиран септа-
лен цикатрикс, което води до клиничен резултат подобен на 
хирургията по отношение на редукцията на градиента, по-
добрението на симптоматиката и работния капацитет.298–302 
Главното нефатално усложнение е AV блок при 7–20% от па-
циентите, а процедурната смъртност е подобна на тази при 
изолирана миектомия.299–303

Поради разнообразието в начина на кръвоснабдяване на 
септума, преди инжектиране на алкохол е важно да се напра-
ви ехокардиография с контрастиране на миокарда. Ако се 
установи натрупване на контрастно вещество не само в 
базалния септум около и в точката на контакт между сеп-
тума и митралното платно, процедурата трябва да бъде 
отменена.111–113

В катетеризационната лаборатория не се препоръчва 
инжектиране на големи количества алкохол в повече от 
едно септално разклонение с цел намаляване на градиента, 
тъй като е свързано с висок риск от усложнения и епизоди 
на аритмия.304

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Провокация с прийом на Валсалва, натоварване в изправено положе-
ние или перорални нитрати при невъзможност за натоварване.
e	В процеса на титриранет на дизопирамид трябва дасе следи QTc интер-
валът и ако той надхвърли 480 ms дозата се намалява.
ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Не-съдоразширяващи ß-блокери 
титрирани до максимална то-
лерирана доза се препоръчват 
като терапия на първи избор за 
подобряване на симптоматиката 
при пациенти с ЛКОИТ в покой 
или при провокацияd.

I B 263, 265, 
267,268

Верапамил титриран до мак-
симална толерирана доза се 
препоръчва за подобряване 
на симптоматиката при паци-
енти с ЛКОИТ  в покой или при 
провокация,d които не понасят 
или имат противопоказания за 
ß-блокери.

I B 268, 
270–274

Дизопирамид титриран до мак-
симална толерирана дозае се 
препоръчва в допълнение към 
ß-блокер (или, ако това не е 
възможно, с верапамил) за по-
добряване на симптоматиката 
при пациенти с ЛКОИТ в покой 
или при провокацияd.

I B 267, 268

Дизопирамид титриран до мак-
симална толерирана дозае може 
да се обсъди като монотерапия 
за подобряване на симптома-
тиката при пациенти с ЛКОИТ 
в покой или при провокацияd 
(натоварване или прийом на 
Валсалва) с повишено внимание 
при пациенти с – или склонност 
към – ПМ, при които той може да 
ускори камерната честота.

IIb C 267

ß-Блокери или верапамил 
могат да бъдат обсъдени при 
деца и безсимптомни възраст-
ни с ЛКОИТ в покой или при 
провокацияd за намаляване на 
левокамерните налягания.

IIb C 272

Ниски дози бримкови или ти-
азидни диуретици могат да 
бъдат използвани с повише-
но внимание при симптомна 
ЛКОИТ за намаляване на дисп-
неята при усилие.

IIb C

Дилтиазем титриран до макси-
мална толерирана доза трябва 
да се обсъди при симптомни 
пациенти с ЛКОИТ в покой или 
при провокация,d които не по-
насят или имат противопоказа-
ния за ß-блокери и верапамил 
с цел подобряване на симпто-
матиката.

IIa C 274

Перорални или i.v. ß-блокери и 
вазоконстриктори трябва да се 
обсъдят при пациенти с тежка 
провокируема ЛКОИТ с хипото-
ния и клиника на белодробен 
едем.

IIa C 260
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Има съобщения за алтернативни методи при малък брой 
пациенти, включително техники на неалкохолна септална 
емболизация (койлове,305,306 частици поливинил алкохолна 
пяна,307 цианоакрилат308) и директна ендокавитарна аблация 
(радиофреквентна, криотерапия).309,310 Тези алтернативни 
методи не са сравнени пряко с други септални редукционни 
терапии и няма публикувани данни за изхода/безопасността 
в дългосрочен план.

9.1.3.3.	 Хирургия vs. алкохолна аблация
Всички пациенти трябва да се оценяват от опитни мулти-
дисциплинарни тимове преди интервенция.

Изборът на терапия трябва да се направи на базата на 
системна оценка на анатомията на митралната клапа и сеп-
тума, която включва внимателно изключване на други ано-
малии на ЛК изходен тракт и митралната клапа налагащи 
хирургично лечение. Обзор на ключовите моменти в пре-
доперативната оценка е показан във фигура 5. Септалната 
аблация може да бъде по-слабо ефективна при пациенти 
с обширна цикатризация на септума установена със сЯМР 
и при пациенти с много тежка хипертрофия (≥30  mm), но 
липсват системни данни. По принцип, рискът от камерно-
септален дефект след септална алкохолна аблация и септал-
на миектомия е по-висок при пациенти с лека хипертрофия 
(≤16  mm) в точката на контакт митрално платно–септум. В 
подобни случаи могат да се обсъдят алтернативи, като дву-
кухинно пейсиране (вижте 9.1.3.5: Двукухинно пейсиране) 
или пластика/протезиране на митралната клапа.

Липсват рандомизирани изпитвания сравняващи хи-
рургия и септална алкохолна аблация (САА, septal alcohol 
ablation, SAA), но няколко мета-анализа са показали, че и 
двете процедури подобряват функционалния статус при 
сходна процедурна смъртност.311–314 Септалната алкохолна 
аблация и свързана с по-висок риск от АV блок изискващ 
имплантация на постоянен пейсмейкър и по-високи ос-
татъчни градиенти в ЛК изходен тракт.311–314 За разлика от 
миектомията, повечето пациенти развиват по-скоро десен, 
отколкото ляв бедрен блок след САА. Рискът от АV блок 
след хирургия и алкохолна аблация е най-висок при паци-
енти с предшестваща проводна болест, поради което има 
препоръки за профилактична имплантация на постоянен 
пейсмейкър.315

Оперативният леталитет на септалната миектомия при 
деца в специализирани центрове е < 2%.288 Рецидивиране 
на ЛКОИТ изискващо реоперация се среща рядко, освен 
при малки деца и новородени, поради технически ограни-
чения на резекцията и прогресия на миокардната хипер-
трофия. Септалната алкохолна аблация е спорна при деца, 
младежи и млади възрастни, тъй като липсват дългосрочни 
данни за късните ефекти от миокардния цикатрикс в тези 
групи и поради техническите трудности, а потенциалните 
рискове от процедурата при по-малки деца и пеленачета 
са по-големи.

9.1.3.4.	 Изисквания за минимален брой процедури
Както при други инвазивни процедури, очакваните резул-
тати от хирургията и алкохолната аблация са по-добри в 
центрове, където се извършват голям брой процедури. В от-
съствие на специфични данни, препоръките за брой интер-
венции на център и оператор са екстраполирани от други 
ситуации. Разумно изискване за минимален брой случаи е 
10 САА и 10 септални миектомии на оператор за една годи-
на. Трябва да има повече от един обучен оператор и за двете 
процедури, за да се осигури безопасност и постоянство на 

Препоръки за септална редукционна терапия

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Препоръчва се септални ре-
дукционни терапия да се из-
вършват от опитни оператори 
работещи като част от експер-
тен мултидисциплинарен тим 
за лечение на ХКМП.

I С 148, 149

Септална редукционна тера-
пия за подобряване на симпто-
матиката се препоръчва при 
пациенти с ЛКОИТ с градиент 
в покой или при максимална 
провокация ≥50 mm Hg, които 
остават в NYHA функционален 
клас III–IV, въпреки максимал-
ната толерирана медикамен-
тозна терапия.

I В 311–314

Септална редукционна тера-
пия трябва да се обсъди при 
пациенти с рекурентен синкоп 
при усилие причинен от ЛКО-
ИТ с градиент в покой или при 
максимална провокация ≥50 
mm Hg, въпреки оптималната 
медикаментозна терапия.

IIa С 240, 316

По-скоро септална миектомия, 
отколкото САА се препоръчва 
при пациенти с показания за 
септална редукционна тера-
пия и други лезии налагащи хи-
рургична интервенция (напр. 
пластика/протезиране на мит-
ралната клапа, интервенции 
върху папиларни мускули).

I C 295

Пластика или протезиране 
на митралната клапа трябва 
да се обсъди при симптомни 
пациенти с ЛКОИТ с градиент 
в покой или при максимална 
провокация ≥50 mm Hg и уме-
рена до тежка митрална регур-
гитация, която не е причинена 
единствено от SAM на митрал-
ната клапа. 

IIa С 291–294

Пластика или протезиране 
на митралната клапа може 
да се обсъди при симптомни 
пациенти с ЛКОИТ с градиент 
в покой или при максимална 
провокация ≥50 mm Hg и мак-
симална септална дебелина 16 
mm в мястото на контакт на 
митралното платно със септу-
му или когато има умерена до 
тежка митрална регургитация 
след изолирана миектомия.

IIb С 296, 317

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ПМ = предсърдно мъждене; ХКП = хипертрофична кардиомиопатия; 
ЛП  =  ляво предсърдие; ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния 
тракт; NYHA = New York Heart Association; САА = септална алкохолна абла-
ция; SAM = systolic anterior motion (систолно движение напред).

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Препоръчва се септални ре-
дукционни терапия да се из-
вършват от опитни оператори 
работещи като част от експер-
тен мултидисциплинарен тим 
за лечение на ХКМП.

I С 148, 149

Септална редукционна тера-
пия за подобряване на симпто-
матиката се препоръчва при 
пациенти с ЛКОИТ с градиент 
в покой или при максимална 
провокация ≥50 mm Hg, които 
остават в NYHA функционален 
клас III–IV, въпреки максимал-
ната толерирана медикамен-
тозна терапия.

I В 311–314

Септална редукционна тера-
пия трябва да се обсъди при 
пациенти с рекурентен синкоп 
при усилие причинен от ЛКО-
ИТ с градиент в покой или при 
максимална провокация ≥50 
mm Hg, въпреки оптималната 
медикаментозна терапия.

IIa С 240, 316

По-скоро септална миектомия, 
отколкото САА се препоръчва 
при пациенти с показания за 
септална редукционна тера-
пия и други лезии налагащи хи-
рургична интервенция (напр. 
пластика/протезиране на мит-
ралната клапа, интервенции 
върху папиларни мускули).

I C 295

Пластика или протезиране 
на митралната клапа трябва 
да се обсъди при симптомни 
пациенти с ЛКОИТ с градиент 
в покой или при максимална 
провокация ≥50 mm Hg и уме-
рена до тежка митрална регур-
гитация, която не е причинена 
единствено от SAM на митрал-
ната клапа. 

IIa С 291–294

Пластика или протезиране 
на митралната клапа може 
да се обсъди при симптомни 
пациенти с ЛКОИТ с градиент 
в покой или при максимална 
провокация ≥50 mm Hg и мак-
симална септална дебелина 16 
mm в мястото на контакт на 
митралното платно със септу-
му или когато има умерена до 
тежка митрална регургитация 
след изолирана миектомия.

IIb С 296, 317
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интервенционните програми. Насърчава се събирането на 
данни на национално ниво и поддържането на проспектив-
ни регистри с цел проследяване на безопасността и клинич-
ния изход.

Хирурзите и кардиолозите, които извършват инвазивни 
градиент-редуциращи терапии трябва да бъдат обучени в 
специализирани центрове и трябва да работят като част 
от мултидициплинарен екип с експертиза за лечение на ХКМП.

9.1.3.5.	 Двукухинно пейсиране
Три малки рандомизирани плацебо-контролирани про-

учвания на двукухинното пейсиране и няколко обсерва-
ционни проучвания докладват за редукция на градиентите 
в ЛК изходен тракт и различна степен на подобрение на 
симптоматиката и качеството на живота. 318–322 Ретроспек-
тивният подгрупов анализ в едно изпитване подсказва, че 
по-възрастните пациенти (>65 години) имат по-големи шан-
сове за подобрение.321 Едно проучване сравнява пряко САА 
с пейсиране и демонстрира по-голямо намаление на гради-
ента при аблация.323 Скорошен Кохранов обзор прави извод, 
че данните върху ползата от пейсирането се базират на фи-
зиологични измервания и липсва информация за клинично 
приложим изход.324

Постоянно AV секвенциално пейсиране с къс AV интер-
вал може да се обсъди при симптомни възрастни пациенти, 
които са неподходяши за – или отказват – други инвазивни 
септални редукционни терапиии и при пациенти с други 
показания за пейсиране. Параметрите на пейсиране трябва 
да се оптимизират за постигане на максимална преексцита-
ция на ДК връх при минимално нарушаване на ЛК пълнене 
(което типично се постига при сензиран АV интервал в покой 
100±30 ms).325 За да се осигури пълно камерно захващане по 
време на усилие, трябва да има възможности за динамичен 
пейсиран АV интервал и програмираната горна граница на 
честотата трябва да бъде по-висока от най-високата синусо-
ва честота достигната при усилие.249 Има предложения за АV 
нодална аблация или модификация като метод за постигане 
на оптимално АV програмиране при някои пациенти с много 
къс P-R интервал, но тя не се препоръчва.326

Препоръки относно показанията за сърдечно пейси­
ране при пациенти с обструкция

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
AV = атриовентрикуларен(но); ИКД (ICD) = имплантируем кардиовертер 
дефибрилатор (implantable cardioverter defibrillator); ЛК = лява камера; 
ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Секвенциално АV пейсиране 
с оптимален АV интервал за 
намаляване на градиента в 
изходния тракт на ЛК или за 
подпомагане на медикаментоз-
ното лечение с ß-блокери и/или 
верапамил може да се обсъди 
при избрани пациенти с ЛКОИТ 
≥50 mm Hg в покой или при 
провокация, синусов ритъм и 
рефрактерна към медикаменти 
симптоматика, които имат про-
тивопоказания за септална ал-
кохолна аблация или септална 
миектомия или са с висок риск 
от развитие ва сърдечен блок 
след септална алкохолна абла-
ция или септална миектомия.

IIb С 268, 
318–322

При пациенти с ЛКОИТ 
≥50  mm  Hg в покой или при 
провокация, синусов ритъм и 
рефрактерна към медикаменти 
симптоматика, при които има 
показания за ИКД може да се 
обсъди двукухинен ИКД (вмес-
то устройство с един електрод) 
за намаляване на градиента 
в изходния тракт на ЛК или за 
подпомагане на медикаментоз-
ното лечение с ß-блокери и/или 
верапамил.

IIb С
268, 

318–322, 
327

Фигура 5:	 Алгоритъм за предварителна оценка при пациенти обсъждани за инвазивна септална редукционна тера-
пия. ПМ = предсърдно мъждене;МК = митрална клапа; ДКОИТ (RVOTO) = деснокамерна обструкция на изход-
ния тракт (right ventricular outflow tract); SAM = systolic anterior motion (систолно движение напред).

Има ли алтервативни/допълнителни обяснения
за симптоматиката?

• Затлъстяване
• Респираторна болест
• Коронарна артериална болест
• Анемия
• Тиреоидна болест
• Аритмиа (напр. ПМ)
• Нежелани лекарствени ефекти
• Системна болест (напр. амилоидоза)
• ДКОИТ

Какъв е механизмът на обструкцията? • Свързан със SAM
• Среднокухинна обструкция
• Субаортна мембрана
• Аортна стеноза
• Аномално прикрепване на папиларен мускул
• Акцесорна митрална клапна тъкан

Оценка на анатомията/функцията на митралната клапа • Митрален пролапс
• Други аномалии на МК

Оценка на разпространението и тежестта
на хипертрофията

Минимална предно-септална дебелина
17 mm
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9.2.	 Левокамерна среднокухинна 
обструкция и апикални аневризми

ЛК среднокухинна обструкция се среща в приблизително 10% 
от пациентите с ХКМП.328,329 При пациенти със среднокухин-
на обструкция има тенденция към изразена симптоматика и в 
редица проучвания те са показали повишен риск от прогре-
сираща сърдечна недостатъчност и ВСС.328–330 Приблизително 
25% от пациентите имат също ЛК апикална аневризма, която в 
някои серии е свързана с по-висока сърдечно-съдова смърт-
ност.129,328,329,331 Пациенти с ЛК среднокухинна обструкция тряб-
ва да бъдат лекувани с високи дози ß-блокери, верапамил или 
дилтиазем, но отговорът е често субоптимален. Малък опит, 
най-вече от единични центрове, подсказва, че среднокамер-
ната обструкция може да бъде облекчена с трансаортна миек-
томия, трансапикален подход или комбинирани трансаортни и 
трансапикални инцизии с добър краткосрочен изход.332,333

ЛК апикални аневризми сами по себе си рядко се нуждаят 
от лечение. Малко на брой пациенти развиват мономорфна 
камерна тахикардия свързана със съседен апикален цикат-
рикс, който може да е податлив на картиране и аблация.331,334 
Рядко може да има тромби в аневризмата, което налага дъл-
госрочна антикоагулация.335,336 Данните свързващи аневри-
змите с повишен риск от внезапна смърт се свеждат до малки 
серии избрани пациенти.129 Профилактична имплантация на 
ИКД не се препоръчва в отсъствие на други клинични белези, 
които насочват към повишен риск от ВСС (вижте раздел 9.5).

9.3.	 Лечение на симптоматиката 
при пациенти без левокамерна 
обструкция на изходния тракт

9.3.1.	 Сърдечна недостатъчност
9.3.1.1.	 Лекарствена терапия
Общият подход към лечението на сърдечната недостатъч-
ност е показан във фигура 6. При пациенти с диспнея, нор-
мална ИФ и без данни за ЛКОИТ в покой или при провокация 

целта на лекарствената терапия е намаляване на ЛК диастол-
ни налягания и подобряване на ЛК пълнене чрез забавяне на 
сърдечната честота с β-блокери, верапамил или дилтиазем 
(идеално на фона на амбулаторно ЕКГ мониториране) и вни-
мателна употреба на бримкови диуретици. Възстановяване-
то на синусовия ритъм или контролът на камерната честота 
играят главна рола при пациенти, които имат постоянно или 
чести пристъпи на ПМ (вижте Предсърдна тахиаритмия, раз-
дел 9.4), но дигоксин не се препоръчва при пациенти със за-
пазена ИФ, поради потенциалните неблагоприятни ефекти 
на позитивната инотропна стимулация.259

Съвсем малко проучвания изследват ефекта от инхи-
бицията на ренин-ангиотензин-алдостероновата система 
(РААС, renin-angiotensin-aldosterone system, RAAS) при паци-

Препоръки при пациенти със сърдечна недостатъч­
ност и запазена ЛК изтласкваща фракция (≥50%)

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ИФ = изтласкваща фракция; ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния 
тракт; NYHA = New York Heart Association.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При пациент с функционален 
клас II–IV по NYHA и ИФ ≥ 50% 
без данни за ЛКОИТ в покой 
или при провокация трябва да 
се обсъдят ß-блокери, верапа-
мил или дилтиазем за подобря-
ване на симптомите на сърдеч-
на недостатъчност.

IIa С 274, 338

Ниски дози бримкови и тиа-
зидни диуретици трябва да се 
обсъдят при пациенти с функ-
ционален клас II–IV по NYHA и 
ИФ ≥ 50% без данни за ЛКОИТ 
в покой или при провокация 
трябва да се обсъдят за подо-
бряване на симптомите на сър-
дечна недостатъчност.

IIa С

Препоръки при пациенти със сърдечна недостатъч­
ност и понижена ЛК изтласкваща фракция (<50%)

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Поради липса на рандомизирани изпитвания при ХКМП, полза по отно-
шение на хоспитализациите, симптоматиката и смъртността се приема, 
но не е доказана.
ACE = ангиотензин-конвертиращ ензим;АРБ = ангиотензин рецепторен бло-
кер; ИФ = изтласкваща фракция; СН = сърдечна недостатъчност; МРА = ми-
нералкортикоид рецепторен антагонист; ЛК  =  левокамерна; NYHA  =  New 
York Heart Association.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

АСЕ инхибитор (или АРБ, ако има 
непоносимост към АСЕ инхиби-
тори) трябва да се обсъди при 
пациенти без ЛКОИТ, които имат 
ЛКИФ <50%, за намаляване на 
риска от хоспитализация за СН и 
от преждевременна смърт.d

IIa С 337

ß-Блокер трябва да се обсъди в 
допълнение към АСЕ инхибито-
ра (или АРБ, ако има непоноси-
мост към АСЕ инхибитори) при 
пациенти без ЛКОИТ, които имат 
ЛКИФ <50%, с цел подобряване 
на симптоматиката и намаляване 
на риска от хоспитализация за 
СН и от преждевременна смърт.d

IIa С 337

Ниски дози бримкови диуре-
тици трябва да се обсъдят при 
симптомни пациенти с функцио-
нален клас II–IV по NYHA и ЛКИФ 
<50 за подобряване на симпто-
матиката и намаляване на риска 
от хоспитализация за СН и от 
преждевременна смърт.d

IIa С 337

При всички пациенти с персис-
тираща симптоматика (функцио-
нален клас II–IV по NYHA) и ЛКИФ 
<50% – въпреки лечението с АСЕ 
инхибитор (или АРБ, ако има не-
поносимост към АСЕ инхибитори) 
и ß-блокер – трябва да се обсъди 
минералкортикоиден рецепто-
рен антагонист (МРА) за намаля-
ване на риска от хоспитализация 
за СН и преждевременна смърт.d

IIa С 337

Ниска доза дигоксин може да се 
обсъди за контрол на сърдечната 
честота при пациенти без ЛКОИТ, 
които са с функционален клас 
II–IV по NYHA и имат ИФ < 50% и 
постоянно предсърдно мъждене.

IIb С 337
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енти с ХКМП.2 В отсъствие на ранодомизирани проучвания 
ползата от инхибицията на РААС върху хоспитализациите, 
симптоматиката и смъртността е предполагаема и се пре-
поръчва пациенти с намалена ИФ и симптоми на сърдечна 
недостатъчност да бъдат лекувани с диуретици, ß-блокери, 
ангиотензин-конвертиращ ензим (АСЕ) инхибитори, ангио-
тензин рецепторни блокери (АРБ, ARB) и минералкортико-
ид рецепторни антагонисти (МРА, MRA) в съотстветствие с 
Препоръките на ESC за лечение на хронична сърдечна не-
достатъчност.337 Препоръчван праг за обсъждане на тера-
пия с РААС инхибитори е ИФ <50%, поради запазването на 
размерите на камерната кухина при пациенти с ХКМП и на-
преднала систолна недостатъчност.337 Относително малките 
ЛК обеми означават също, че някои пациенти най-вероятно 
няма да понесат високи дози вазодилататори и диуретици. В 
отсъствие на значима ЛКОИТ може да се използва дигоксин, 
самостоятелно или в комбинация с ß-блокер, за контрол на 
честотния отговор при пациенти с ПМ и ИФ <50%.

9.3.1.2.	 Сърдечна ресинхронизираща терапия
Регионалната хетерогенност на ЛК контракция и релакса-
ция е честа при пациенти с ХКМП и ЛК диссинхрония може 
да бъде маркер за неблагоприятна прогноза. Съобщения 
на единични случаи и едно кохортно проучване показват, 
че сърдечната ресинхронизираща терапия (СРТ, cardiac 
resynchronization therapy, CRT) може да подобри симптоми-
те на сърдечна недостатъчност при пациенти с ляв бедрен 
блок (ЛББ, left bundle branch block, LBBB) (>120 ms) и е свърза-
на с обратно ремоделиране на лявото предсърдие и ЛК при 
пациенти с нарушена ЛК систолна функция.339 Поради липса 
на рандомизирани изпитвания, СРТ може да се обсъди при 
отделни пациенти с рефрактерна симптоматика, ЛК ИФ <50% 
и ЛББ (ширина на QRS >120 ms). При пациенти с развитие на 
тежка ЛК дисфункция (ИФ ≤35%) СРТ трябва да се приложи в 
съответствие с текущите Препоръки на ESC.249

9.3.1.3.	 Сърдечна трансплантация
Ортотопна сърдечна трансплантация трябва да се обсъди 
при пациенти с умерена до тежка медикаментозно-рефрак-
терна симптоматика (функционален клас III–IV по NYHA) без 
ЛКОИТ, които отговарят на стандартните включващи крите-
рии (вижте Препоръките на ESC за остра и хронична сърдеч-
на недостатъчност).337 ХКМП е отговорна за 1–5% от всички 

сърдечни трансплантации извършени в САЩ и до 7% от па-
циентите в листата на чакащите сърдечна трансплантация в 
европейските центрове.340 Краен стадий на ХКМП с ЛК дила-
тация и систолна дисфункция е най-честият клиничен про-
фил при младежи и възрастни, а еволюцията до рефрактерна 
сърдечна недостатъчност е по-бърза при млади пациенти.341 
При невръстни деца по-типична е масивната сърдечна хи-
пертрофия с малки камерни кухини и рефрактерна диастол-
на недостатъчност.342 Около 5% от пациентите насочени за 
сърдечна трансплантация имат упорита камерна аритмия с 
или без симптоми на сърдечна недостатъчност.340 Преживя-
емостта след трансплантация е подобна на тази при други 
показания извън ХКМП и по-добра от тази при пациенти с 
исхемична болест на сърцето, при по-ниска честота на остро 
отхвърляне.340,341,343,344

9.3.1.4.	 Устройства за левокамерно подпомагане
Тъй като броят на пациентите със сърдечна недостатъчност 
в краен стадий нараства, а възможностите за донорство на 
органи остава ограничено, механичната циркулаторна под-
крепа с устройство за ЛК подпомагане (УЛКП, LV assist device, 
LVAD) или двукамерно подпомагане (УДКП, biventricular assist 
device, BiVAD) се използва все по-често като краткосрочен 
преход към ортотопна сърдечна трансплантация при па-
циенти с ХКМП или крайна терапия при лица, които са не-
подходящи за трансплантация. Устройства за левокамерно 
подпомагане се използват рядко като мост към ортотопна 
сърдечна трансплантация при пациенти с ХКМП, тъй като 
се приема, че малките им ЛК кухини и рестриктивната ЛК 
физиология пречат на поставянето на тези устройства.345 

Предварителни данни обаче показват, че пациенти с ХКМП 
в краен стадий на сърдечна недостатъчност биха могли да 
имат полза от терапия с УЛКП с непрекъснат аксиален поток. 
В едно проучване десностранната сърдечна недостатъч-
ност, продължителната инотропна подкрепа и инфекциите 
на централния венозен катетър са по-чести при пациенти, 
които са лекувани с УЛКП, но процедурната смъртност е 
сравнима с тази при пациенти с дилатативна кардиомиопа-

Препоръки за сърдечна ресинхронизираща терапия

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия; ЛББ = ляв бедрен блок; 
ЛКИФ = левокамерна изтласкваща фракция; ЛКГИТ (LVOTG) = левокамерен 
градиент в изходния тракт (left ventricular outflow tract gradient; NYHA = New 
York Heart Association.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Сърдечна ресинхронизираща 
терапия за подобряване на 
симптоматиката може да се 
обсъди при пациенти с ХКМП, 
максимален ЛКГИТ <30 mm Hg, 
медикаментозно рефрактерна 
симптоматика, фенкционален 
клас II–IV по NYHA, ЛКИФ <50% 
и ЛББ с ширина на QRS >120 ms.

IIb С 339

Препоръки за сърдечна трансплантация

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
СН = сърдечна недостатъчност; ЛКИФ = левокамерна изтласкваща фрак-
ция; NYHA = New York Heart Association.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Ортотопна сърдечна транс-
плантация трябва да се обсъ-
ди при подходящи пациенти 
с ЛКИФ <50% и симптоматика 
от функционален клас III–IV по 
NYHA, въпреки проведената 
оптималната медикаментозна 
терапия, или при упорита ка-
мерна аритмия.

IIa В 340, 341, 
343, 344

Ортотопна сърдечна транс-
плантация трябва да се обсъ-
ди при подходящи пациенти с 
нормална ЛКИФ (≥50%) и тежка 
рефрактерна към медикамен-
ти симптоматика (функциона-
лен клас ІІІ-ІV по NYH) причи-
нена от диастолна дисфункция.

IIb В 340, 341, 
343, 344
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тия и исхемична болест на сърцето.346 Необходими са допъл-
нителни изследвания в тази област, но терапията с УЛКП с 
непрекъснат аксиален поток може би дава възможност за 

мост към трансплантация при подходящи пациенти с ХКМП. 
Няма данни за приложение на тези устройства като времен-
на или трайна терапия при пациенти с ХКМП.

Показания за левокамерни асистиращи устройства

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
СН = сърдечна недостатъчност; ЛКАУ (LVAD) = левокамерни асистиращи 
устройства (left ventricular assist devicе).

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Терапия с ЛКАУ (LVAD) с непре-
къснат осев поток може да се 
обсъди при избрани пациенти 
с крайна степен на СН, въпреки 
оптимално фармакологично и 
апаратно лечение, които са по 
принцип подходящи за сър-
дечна трансплантация, за подо-
бряване на симптоматиката и 
намаляване на риска от хоспи-
тализация за влошаваща се СН 
и преждевременна смърт, до-
като чакат за трансплантация.

IIb С 346

Препоръки при гръдна болка при усилие при паци­
енти без левокамерна обструкция на изходния тракт

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

ß-Блокери и калциеви антаго-
нисти тлябва да се обсъдят за 
подобряване на симптоматика-
та при пациенти с ангино-по-
добни гръдни болки и липса на 
ЛКОИТ или обструктивна коро-
нарна артериална болест.

IIa С 347–351

Перорални нитрати могат да 
се обсъдят за подобряване на 
симптоматиката при пациенти с 
ангино-подобни гръдни болки 
и липса на ЛКОИТ или обструк-
тивна коронарна артериална.

IIb С

ПМ?

ЛКИФ ≥50%

ß-Блокери,
верапамил

или дилтиазем
Ниска доза
бримкови

и тиазидни
диуретици

Сърдечна недостатъчност
II–IV клас по NYHA

ЛКОИТ в покой
или при провокация

<50 mm Hg

ЛКИФ <50%

ß-bloß-Блокери,
ACEi, МРА

Ниска доза
бримкови

и тиазидни
диуретици

Да се обсъди
сърдечна трансплантация

Контрол
на честотата/ритъма

Антикоагулация

ЛКОИТ в покой
или при провокация

 ≥50 mm Hg

Лечение на ЛКОИТ

Фигура 6:	 Алгоритъм за лечение на сърдечна недостатъчност при хипертрофична кардиомиопатия. ACEi = АСЕ ин-
хибитор; ПМ = предсърдно мъждене; ЛКИФ = левокамерна изтласкваща фракция; ЛКОИТ = левокамерна 
обструкция на изходния тракт;МРА = минералкортикоидни рецепторни антагонисти; NYHA = New York Heart 
Association.
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9.3.2.	 Ангина
ß-Блокери или калциеви антагонисти трябва да се обсъдят 
при пациенти с ангино-подобна болка при усилие или за 
продължителна болка при липса на ЛКОИТ в покой или при 
провокация и на обструктивна коронарна болест. Лекар-
ствата и от двата класа подобряват диастолната функция и 
намаляват кислородните нужди на миокарда, а в случая с 
верапамил могат да подобрят стрес-индуцираните субен-
докардни перфузионни дефекти.347–351 При липса на ЛКОИТ 
може да се обсъди внимателна употреба на перорални ни-
трати.

9.4.	 Предсърдна тахиаритмия
Предсърдното мъждене е най-честата аритмия при пациен-
ти с ХКМП. Предразполагащите фактори включват повишено 
налягане и увеличени размери на лявото предсърдие в ре-
зултат на диастолна дисфункция, ЛКОИТ и митрална регурги-
таци. В скорошен системен обзор болестността и годишната 
заболяемост от ПМ са съответно 22,5% и 3,1%; болестността 
и годишната заболяемост от тромбоемболизъм (инсулт и 
периферен емболизъм) при пациенти с ПМ са 27,1% 3,8%.72 
Клиничните особености свързани тясно с пароксизмално 
или перманентно ПМ включват възраст и левопредсърдна 
дилатация.72 Други възможни предиктори включват ЛКОИТ, 
продължителност на Р-вълната >140 ms в сигнално-усредне-
на ЕКГ, пароксизмална НКТ (SVT), ST-T промени в базалната 
електрокардиограма, камерни екстрасистоли, LGE в сЯМР 
и абнормен резерв на коронарния кръвоток.72 Съобщавани 
предиктори на тромбоемболични събития са пароксизмал-
но или хронично ПМ, тежка симптоматика (функционален 
клас ІІІ и ІV по NYHA), по-голяма възраст, повишен индекс на 
левопредсърдния обем, мъжки пол и анамнеза за хоспита-
лизации по повод сърдечна недостатъчност.72

Тъй като левопредсърдните размери са траен преди-
ктор на ПМ и инсулт при пациенти с ХКМП, пациенти в си-
нусов ритъм и ЛП диаметър ≥45  mm трябва да провеждат 
на 6–12 месеца 48‑часово амбулаторно ЕКГ мониториране за 
търсене на ПМ.

Малко са данните за честотата и характеристиките на 
предсърдното трептене и други предсърдни аритмии, но по 
принцип предсърдното мъждене трябва да бъде лекувано 
конвенционално, а рискът от тромбоемболизъм се счита ед-
накъв с този при ПМ.

9.4.1.	 Остро лечение
Новият пристъп от ПМ често е свързан с прояви на сърдечна 
недостатъчност и по тази причина трябва да бъде лекуван 
своевременно в съответствие с препоръките на ESC.261,262 При 
хемодинамично нестабилни пациенти се препоръчва неза-
бавна кардиоверсия с прав ток (direct current, DC).261,262 При 
тежки симптоми на ангина или сърдечна недостатъчност се 
препоръчват интравенозни β-блокери или амиодарон.

При хемодинамично стабилни пациенти се препоръчват 
перорални β-блокери или недихидропиридинови калциеви 
антагонисти за забавяне на камерния отговор към ПМ.261,262 
При наличие на преексцитация недихидропиридинови кал-
циеви антагонисти и аденозин са противопоказани.261,262 Ди-
гоксин трябва да се избягва при пациенти с ЛКОИТ и нормал-
на ИФ. Също така, антиаритмични средства от клас IC като 
флекаинид и пропафенон трябва да се избягват, тъй като 
могат да удължат QRS комплекса и QT интервала и да уско-

рят камерната честота поради конверсия към предсърдно 
трептене с камерно провеждане 1:1.261,262

След постигане на контрол на честотата трябва да се 
обсъди планова DC кардиоверсия след минимум 3 седмици 
ефективна антикоагулация [международно нормализирано 
отношение, international normalized ratio (INR) между 2,0 и 
3,0] с витамин К антагонист (ВКА, vitamin K antagonist, VKA). 
Ако се планира по-ранна DC кардоверсия трябва да се из-
ползва стратегия на базата на ТЕЕ в съответствие с препоръ-
ките на ESC.261,262

9.4.2.	 Профилактика на тромбоемболизма
Насоките на ESC за профилактика на инсулта при пациенти с 
ПМ препоръчват подход основан на рисковите фактори, при 
който рискът за пациентите с неклапно ПМ се изчислява със 
скорова система, позната като CHA2DS2-VASc (застойна сър-
дечна недостатъчност, хипертония, възраст ≥75 (по 2), диабет, 
инсулт (по 2), съдова болест, възраст 65–74, и женски пол).261,262

Тъй като при пациентите с ХКМП като цяло са по-млади 
от другите високорискови групи и не са включени в клинични 
изпитвания на тромбопрофилактиката, употребата на 
CHA2DS2-VASc скор за изчисляване на риска от инсулт не се 
препоръчва.

Предвид високата честота на инсулта при пациенти с 
ХКМП и пароксизмално, персистиращо или перманентно ПМ, 
всички пациенти с ПМ трябва да бъдат лекувани с ВКА. По 
принцип се препоръчва доживотна терапия с перорални ан-
тикоагуланти, дори и при възстановяване на синусов ритъм.

Две обсервационни проучвания съобщават при паци-
енти лекувани с варфарин по-ниска честота на инсулта от 
тази при лечение с антитромбоцитни средства или без тера-
пия.223,352 Поради това, терапията с комбинация от аспирин 
75–100 mg и клопидогрел 75 mg дневно трябва да се обсъди 
само при пациенти, които не са в състояние или не желаят да 
взема перорални антикоагуланти (oral anticoagulants, OAC). 
При предписване на антитромбозна терапия (с ВКА или ас-
пирин в комбинация с клопидогрел) се препоръчва оценка 
на хеморагичния риск. Въпреки че HAS-BLED [хипертония, 
абнормна бъречна/чернодробна функция, инсулт, хемора-
гична анамнеза или предразположение, лабилно INR, на-
преднала възраст (>65 години), едновременна употреба на 
лекарства/алкохол] скорът не е оценяван при пациенти с 
ХКМП, той изглежда логично средство за оценка на хемора-
гичния риск.353 HAS-BLED скор ≥3 показва висок хемораги-
чен риск и налага повишено внимание с редовни клинични 
прегледи.261,262

Липсват данни относно употребата на нови перорални 
антикоагуланти (new oral anticoagulants, NOAC) при паци-
енти с ХКМП, но те се препоръчват при неуспех на опитите 
за корекция на дозата на ВКА (INR 2,0–3,0), поради невъз-
можност за постигане на терапевтична антикоагулация или 
получаване на нежелани реакции с ВКА, или при невъзмож-
ност за посещения или контролни изследвания на INR. В тази 
ситуация се препоръчва директен тромбинов инхибитор 
(дабигатран) или перорален фактор Ха инхибитор (напр. 
ривароксабан, апиксабан). Препоръките за антикоагулация 
преди и след кардиоверсия са дадени в насоките на ESC.261,262

9.4.3.	 Контрол на камерната честота
Контролът на камерната честота с помощта на β-блокери и 
недихидропиридинови калциеви антагонисти  – самосто-
ятелно или в комбинация  – се препоръчва при пациенти с 
пароксизмално, песистиращо или перманентно ПМ.261,262 Из-

32 Препоръки на ESC



борът на медикаменти трабва да бъде индивидуализиран 
според възрастта, начина на живот и симптомите на сърдеч-
на недостатъчност, а дозировката съобразена с изискването 
да се избегне симптомна брадикардия, а сърдечната честота 
в покой  да е <100 BPM. Адекватността на честотния контрол 
трябва да бъде оценена и по време на натоварване. При не-
възможност за постигане на достатъчен контрол на честота-
та може да се обсъди АV нодална аблация и постоянно пей-
сиране. Предвид липсата на данни за дългосрочните ефекти 
на ДК пейсиране върху ЛК функция при ХКМП, изборът на 
начин на пейсиране след аблация на АV възел при пациенти 
с персистиращо или перманентно ПМ трябва да съответства 
на препоръките на ESC, с едно изключение: при пациенти с 
нарушена ЛК функция (ИФ<50%) може да се обсъди СРТ‑П 
(СРТ с пейсмейкър, CRT‑P).261,262 При липса на значима ЛКОИТ 
за контрол на камерния отговор при пациенти с ПМ и ИФ 
<50% може да се използва дигоксин (0,125 mg–0,5 mg o.d.), 
самостоятелно или в комбинация с ß-блокер, въпреки че 
липсват данни за ефикасността му в този контекст.

9.4.4.	 Контрол на ритъма
Няма рандомизирани контролирани изпитвания изследва-
щи ефекта на антиаритмични лекарства или радиофреквент-
ната аблация върху дългосрочната превенция на ПМ при 

пациенти с ХКМП. Едно обсервационно проучване показва, 
че терапията с амиодарон е свързана със запазване на сину-
совия ритъм и по-малко промени в лекарствената терапия, 

Препоръки при предсърдно мъждене/предсърдно 
трептене

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Ако няма противопоказания, 
при пациенти с персистиращо, 
перманентно или пароксиз-
мално ПМ се препоръчва пе-
рорална антикоагулация с ВКА 
(прицелни стойности на INR 
2,0–3,0) за превенция на тром-
боемболизма.

I В 223, 352

При пациенти с предсърдно треп-
тене се препоръчва антитромбоз-
на терапия, като тази при ПМ.

I С 261, 262

При предписване на антитром-
бозна терапия (с ВКА или с анти-
тромбоцитни средства) трябва 
да се обсъди оценка на хемора-
гичния риск с HAS-BLED.

IIa В 353

При пациенти с наскоро въз-
никнало ПМ трябва да се об-
съди възстановяване на си-
нусовия ритъм чрез DC или 
фармакологична кардиоверсия 
с интравенозен амиодарон.

IIa С 261, 262

За постигане на ритъмен кон-
трол и поддържане на синусов 
ритъм след кордиоверсия с DC 
трябва да се обсъди кордарон. 

IIa В 354

ß-Блокери, верапамил и дил-
тиазем се препоръчват за кон-
трол на сърдечната честота 
при пациенти с перманенто или 
персистиращо ПМ.

I С 261, 262

Катетърна аблация за пред-
сърдно мъждене трябва да 
се обсъди при пациенти без 
голяма дилатация на лявото 
предсърдие, които имат меди-
каментозно рефрактерна сим-
птоматика и не могат да вземат 
антиаритмични средства.

IIa В B 
357–361

Аблация на АV възел за контрол 
на сърдечната честота може да 
се обсъди, когато камерната 
честота не може да бъде кон-
тролирана с лекарства и когато 
ПМ не може да бъде профи-
лактирано с антиаритмична те-
рапия или е свързано с непоно-
сими странични ефекти.

IIb С 261, 262

След аблация на АV възел при 
пациенти с ЛКИФ ≥50% се пре-
поръчва имплантация на двуку-
хинен (DDD) пейсмейкър с въз-
можности за препрограмиране 
при пациенти с пароксизмално 
ПМ и еднокухинен ((VVIR) пей-
смейкър при тези с персисти-
ращо или перманентно ПМ.

I С 261, 262

При пациенти с всеки вид ПМ и 
ЛКИФ <50% след аблация на АV 
възел може да се обсъди имплан-
тация на пейсмейкър за CRT.

IIb С 261, 262

При пациенти, които са в сину-
сов ритъм и имат ЛП диаметър 
≥45 mm, трябва да се обсъди 
48-часово амбулаторно ЕКГ мо-
ниториране на всеки 6–12 месе-
ца за откриване на ПМ.

IIa С 72

При пациенти с ХКМП и симп-
томно ПМ може да се обсъди 
аблационна процедура по вре-
ме на септална миектомия.

IIb С 362

Антитромбоцитан терапия с 
аспирин 75–100 mg плюс кло-
пидогрел 75 mg дневно (при 
нисък хеморагичен риск). Тряб-
ва да се обсъди, когато паци-
ентите отказват употреба на 
всякакъв OAC (ВКА или NOACs).

IIa В 363

Когато при пациент с ПМ не мо-
гат да се използват ВКА в съо-
бразена доза (INR 2–3)– поради 
невъзможност за поддържане на 
терапевтична антикоагулация, 
странични ефекти на ВКА или не-
възможност за спазване или осъ-
ществяване на INR контрол – се 
препоръчва директен тромби-
нов инхибитор (дабигатран) или 
перорален фактор Ха инхибитор 
(напр. ривароксабан, апиксабан).

I В 364, 365

Доживотна терапия с OAC (INR 
2,0–3,0), с изключение на случаи-
те с обратима причина за ПМ, се 
препоръчва дори и при възста-
новяване на синусовия ритъм.

I С 261, 262

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Ако няма противопоказания, 
при пациенти с персистиращо, 
перманентно или пароксиз-
мално ПМ се препоръчва пе-
рорална антикоагулация с ВКА 
(прицелни стойности на INR 
2,0–3,0) за превенция на тром-
боемболизма.

I В 223, 352

При пациенти с предсърдно треп-
тене се препоръчва антитромбоз-
на терапия, като тази при ПМ.

I С C 261, 
262

При предписване на антитром-
бозна терапия (с ВКА или с анти-
тромбоцитни средства) трябва 
да се обсъди оценка на хемора-
гичния риск с HAS-BLED.

IIa В 353

При пациенти с наскоро въз-
никнало ПМ трябва да се об-
съди възстановяване на си-
нусовия ритъм чрез DC или 
фармакологична кардиоверсия 
с интравенозен амиодарон.

IIa С 261, 262

За постигане на ритъмен кон-
трол и поддържане на синусов 
ритъм след кордиоверсия с DC 
трябва да се обсъди кордарон. 

IIa В 354

ß-Блокери, верапамил и дил-
тиазем се препоръчват за кон-
трол на сърдечната честота 
при пациенти с перманенто или 
персистиращо ПМ.

I С 261, 262

Катетърна аблация за пред-
сърдно мъждене трябва да 
се обсъди при пациенти без 
голяма дилатация на лявото 
предсърдие, които имат меди-
каментозно рефрактерна сим-
птоматика и не могат да вземат 
антиаритмични средства.

IIa В B 
357–361

Аблация на АV възел за контрол 
на сърдечната честота може да 
се обсъди, когато камерната 
честота не може да бъде кон-
тролирана с лекарства и когато 
ПМ не може да бъде профи-
лактирано с антиаритмична те-
рапия или е свързано с непоно-
сими странични ефекти.

IIb С 261, 262

След аблация на АV възел при 
пациенти с ЛКИФ ≥50% се пре-
поръчва имплантация на двуку-
хинен (DDD) пейсмейкър с въз-
можности за препрограмиране 
при пациенти с пароксизмално 
ПМ и еднокухинен ((VVIR) пей-
смейкър при тези с персисти-
ращо или перманентно ПМ.

I С 261, 262

При пациенти с всеки вид ПМ и 
ЛКИФ <50% след аблация на АV 
възел може да се обсъди имплан-
тация на пейсмейкър за CRT.

IIb С 261, 262

При пациенти, които са в сину-
сов ритъм и имат ЛП диаметър 
≥45 mm, трябва да се обсъди 
48-часово амбулаторно ЕКГ мо-
ниториране на всеки 6–12 месе-
ца за откриване на ПМ.

IIa С 72

При пациенти с ХКМП и симп-
томно ПМ може да се обсъди 
аблационна процедура по вре-
ме на септална миектомия.

IIb С 362

Антитромбоцитан терапия с 
аспирин 75–100 mg плюс кло-
пидогрел 75 mg дневно (при 
нисък хеморагичен риск). Тряб-
ва да се обсъди, когато паци-
ентите отказват употреба на 
всякакъв OAC (ВКА или NOACs).

IIa В 363

Когато при пациент с ПМ не мо-
гат да се използват ВКА в съо-
бразена доза (INR 2–3)– поради 
невъзможност за поддържане на 
терапевтична антикоагулация, 
странични ефекти на ВКА или не-
възможност за спазване или осъ-
ществяване на INR контрол – се 
препоръчва директен тромби-
нов инхибитор (дабигатран) или 
перорален фактор Ха инхибитор 
(напр. ривароксабан, апиксабан).

I В 364, 365

Доживотна терапия с OAC (INR 
2,0–3,0), с изключение на случаи-
те с обратима причина за ПМ, се 
препоръчва дори и при възста-
новяване на синусовия ритъм.

I С 261, 262

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ПМ = предсърдно мъждене; AV = атриовентрикуларен; CRT = сърдечна 
ресинхронизираща терапия (cardiac resynchronization therapy); DC = прав 
ток (direct current); ЕКГ = електрокардиограма; HAS-BLED = (hypertension, 
abnormal renal/liver function, stroke, bleeding history or predisposition, 
labile INR, elderly [>65 years], drugs/alcohol concomitantly) (хипертония, на-
рушена бъбречна/чернодробна функция, инсулт, хеморагична анамнеза 
или предиспозиция, лабилни стойности на INR, напреднала възраст [>65 
години], едновреенна употреба на лекарства/алкохол); ХКМП = хипертро-
фична кардиомиопатия; INR = международно нормализирано отношение; 
ЛП = ляво предсърдие; NOAC = нов перорален антикоагулант (new oral 
anticoagulant);ЛКИФ = левоамерна изтласкваща фракция; OAC = перора-
лен антикоагулант (oral anticoagulant); ВКА = витамин К антагонист.
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емболични епизоди и опити за DC кардиоверсия.354 Други 
показват, че при пациенти лекувани различно с амиодарон, 
β-блокери или калциеви антагонисти223,355 няма значими раз-
лики в трайността на синусовия ритъм и преживяемостта 
след първия епизод на ПМ. Едно краткотрайно двойно сляпо 
проучване с прекръстосване (n = 30) демонстрира потиска-
не на надкамерната аритмия със соталол.266 Дизопирамид се 
използва за лечение на ЛКОИТ,267 но ролята му за потиска-
не на ПМ при ХКМП е неизвестна. Няма и системни данни за 
употребата на дронедарон при пациенти с ХКМП, но пред-
вид скорошните проучвания показващи нарастване на сър-
дечно-съдовите събития, включително сърдечно-съдовата 
смъртност, той не се препоръчва при ХКМП.261,356

Малко данни има за катетърната аблация при ПМ при па-
циенти с ХКМП,357–361 но техниката трябва да се обсъди при 
пациенти без тежка левопредсърдна дилатация, които са с 
медикаментозно-рефрактерна симптоматика или не могат 
да вземат антиаритмични средства.357 Средносрочно задър-
жане на синусов ритъм се постига в до 67% от случаите;357–361 
неуспешното потискане на ПМ е свързано с левопредсърд-
ните размери и по-голямата възраст.357,358

9.5.	 Внезапна сърдечна смърт
Повечето съвременни серии от възрастни пациенти с ХКМП 
обявяват годишен сърдечно-съдов леталитет 1–2%, а основ-
ните причини за смъртта са ВСС, сърдечна недостатъчност 
и тромбоемболизъм.366 Най-често регистрираната фатал-

на аритмия е спонтанно камерно мъждене (КМ, ventricular 
fibrillation, VF), но се описват и асистолия, AV блок и безпул-
сова електрическа активност.239,367–371

9.5.1.	 Оценка на клиничния риск
Оценката на риска от ВСС е интегрална част от клиничното 
поведение. Голямо количество данни показват, че при мла-
дежи и възрастни рисковата оценка трябва да включва кли-
нична и фамилна анамнеза, 48-часова амбулаторна ЕКГ, ТТЕ 
(или сЯМР в случай на лош ехографски прозорец) и симптом-
лимитирана работна проба. Клинични признаци свързани с 
повишен риск от ВСС и използвани в предишни препоръки 
за оценка на риска са показани в таблица 7

9.5.2.	 Модели за изчисляване на риска от 
внезапна сърдечна смърт

Изпитвания при други сърдечно-съдови болести по-
казват, че имплантацията на ИКД за първична и вторична 
профилактика може да намали смъртността;382,383 прагът на 
риска обаче, който оправдава имплантация на устройство-
то обикновено се определя по-скоро от клиничните харак-
теристики на популациите включени в такива проучвания, 
отколкото от предварителната дефиниция за допустим риск. 
Това поражда редица противоречия, тъй като характеристи-
ките на изпитваните популации се различават. Съществува 
вероятност препоръките направени от съответните коми-
сии да са повлияни от обществени, икономически и култур-
ни фактори.

Таблица 7:	 Основни клинични особености свързани с повишен риск от внезапна сърдечна смърт при възрастни

Рисков фактор Коментар

Възраст

•	 Ефектът на възрастта върху ВСС е изследван в редица проучвания,73,82,99,208,244,372–374 а две от тях са показали 
сигнификантна връзка с повишен риск от ВСС при по-млади пациенти.73,99

•	 Някои рискови фактори изглеждат по-важни при млади пациенти, най-вече Some risk factors appear to be 
more important in younger patients, most notably, НПКТ,69 тежка ЛКХ375 и необясним синкоп.99

Непродължителна камерна 
тахикардия

•	 НПКТ (дефинирана като ≥3 последователни камерни комплекса с честота ≥120 BPM и продължителност <30 
секунди) настъпват при 20–30% от пациентите по време на амбулаторно ЕКГ мониториране и е независим 
предиктор на ВСС.69,73,83,246,248,374

• Няма доказателства, че честотата, продължителността или скоростта на НПКТ повлияват риска от ВСС.69,376

Максимална дебелина на 
левокамерната стена

•	 Тежестта и обхвата на ЛКХ измерени с ТТЕ са свързани с риска от ВСС.69,120,121,373

•	 Няколко проучвания са показали най-голям риск от ВСС при пациенти с максимална дебелина на стената 
≥30 mm, но данните при пациенти с екстремна хипертрофия (≥35 mm) са оскъдни.69,73,120,247,248,373,377,378

Фамилна анамнеза за 
внезапна сърдечна смърт в 
млада възраст

•	 Въпреки разликата в дефинициите,73,120,372,377 фамилната анамнеза за ВСС обикновено се счита за клинично 
значима, когато един или повече роднини по първа линия у починал внезапно на възраст <40 години с или 
без диагноза ХКМП или когато ВСС е настъпила при роднина по първа линия на всяка възраст със сигурна 
диагноза ХКМП.

Синкоп

•	 Синкопът е чест при пациенти с ХКМП, но е труден за оценка, защото има многобройни причини.379

•	 Не-неврокардиогенен синкоп, за който няма обяснение след проведените изследвания, е свързан с повишен 
риск от ВСС.73,83,99,244,246–248

•	 Епизоди в рамките на 6 месеца след оценката вероятно имат по-голяма предсказваща стойност за ВСС.99 

Левопредсърден диаметър •	 Две проучвания съобщават за позитивна връзка между ЛП размери и ВСС.73,99 Няма данни за връзката между 
ВСС и ЛП площ и обем. Измерването на ЛП размери е важно също и за оценка на риска от ПМ (вижте раздел 9.4).

Левокамерна обструкция на 
изходния тракт

•	 Редица проучвания съобщават за сигнификантна връзка на ЛКОИТ и ВСС.73,82,83,246,372,380 Остават няколоко 
неразрешени въпроса, включително прогностичното значение на ЛКОИТ при провокация и значението на 
проведеното лечение (медикаментозно или инвазивно) върху ВСС.

Реакция на артериалното 
налягане при натоварване

•	 Приблизително една трета от възрастните пациенти с ХКМП имат патологична реакция на артериалното 
налягане при натоварване, изразяваща се в прогресивна хипотония или неспособност за повишаване 
на систолното артериално налягане, която се дължи на несъответстващ спад на системното съдово 
съпротивление и нисък пезерв на сърдечния дебит.241,381

•	 При пациенти с ХКМП се съобщават различни дефиниции за патологичен отговор на артериалното 
налягане.69,83,246,377; за целите на тези Препоръки патологичната реакция на артериалното налягане се 
дефинира като неспособност за повишаване на артериалното налягане при върхово натоварване с поне 
20 mm Hg спрямо стойностите в покой  или спад с >20 mm Hg спямо върховото налягане.237

•	 Патологичната реакция на артериално налягане при натоварване е свързана с по-висок риск от ВСС при пациенти 
на възраст ≤40 години,237 но прогностичното ù значение при пациенти на възраст >40 години е неизвестно.

ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия; ЛП = левопредсърдни; ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт; НПКТ = непродължителна камерна 
тахикардия; ВСС = внезапна сърдечна смърт; ТТЕ = трансторакална ехокардиография.
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Няма рандомизирани изпитвания или статистически по-
твърдени проспективни предсказващи модели, които могат 
да се използват за насочване на имплантацията на ИКД при 
пациенти с ХКМП. Вместо това, препоръките се базират на 
обсервационни ретроспективни кохортни проучвания, кои-
то определят отношението между клинични характеристи-
ки и прогноза.

В предишните версии на тези Препоръки384 и по-нови 
препоръки на American College of Cardiology Foundation/
American Heart Assocation385 се използват малък брой харак-
теристики (НПКТ [NSVT], максимална дебелина на ЛК стена 
≥30  mm, фамилна анамнеза за ВСС, неизяснен синкоп, и 
абнормен отговор на артериалното налягане при натовар-
ване) за оценка на риска и за насочване към терапия с ИКД. 
Този подход има редица ограничения, а именно: той оценява 
относителен – а не абсолютен – риск; той не държи сметка 
за различния размер на ефекта на отделните рискови факто-
ри;386 а някои рискови фактори, като дебелина на ЛК стена, се 
третират като двоични параметри, въпреки че са свързани с 
непрекъснато нарастване на риска.121 Вследствие на това, на-
стоящите рискови алгоритми не правят ясно разграничение 
между високо- и нискорискови пациенти.386

Други клинични признаци, като миокардна фиброза (ус-
тановена с контрастно усилен сЯМР), ЛК апикални аневри-
зми и унаследяване на повече от една генни мутации на сар-
комерни протеини, се предлагат като критерии, които могат 
да се използват за насочване на терапията с ИКД при лица с 
умерен риск, но данните в подкрепа на този подход са не-
достатъчни.33,129,144

Напоследък, в едно многоцентрово ретроспективно лон-
гитудинално кохортно проучване на 3675 пациенти е разра-
ботен и валидизиран нов модел за предсказване на ВСС из-
вестен като HCM Risk-SCD (ХКМП Риск-ВСС).73 HCM Risk-SCD 
включва предсказващи параметри свързани с повишен риск 
от внезапна смърт в поне един публикуван многовариантен 
анализ (електронна таблица 5).73 Той изключва абнормния 
отговор на артериалното налягане като рисков маркер. Мо-
делът изчислява индивидуалния 5-годишен риск и в пряко 
сравнение с модела използващ четири големи рискови фак-
тора демонстрира по-добра предсказваща стойност (С-ин-
декс от 0,54 до 0,7), сравнима с тази на други предсказващи 
алгоритми, като CHA2DS2-VASc.73

Формулата на HCM Risk-SCD е следната:
Петгодишен риск от ВСС = 1 – 0,998exp(Прогностичен индекс), 
където:
Прогностичен индекс = [0,15939858 x максимална дебе-

лина на стената (mm)] – [0,00294271 x максимална дебелина 
на стената2 (mm2)] + [0,0259082 x левопредсърден диаметър 
(mm)] + [0,00446131 x максимален градиент (покой/Valsalva) в 
ЛК изходен тракт (mm Hg)] + [0,4583082 x фамилна анамнеза 
за ВСС] + [0,82639195 x НПКТ] + [0,71650361 x неизяснен син-
коп] – [0,01799934 x възраст по време на клиничната оценка 
(години)].

N.B. HCM Risk-SCD установява нелинейна зависимост меж-
ду риска от ВСС и максималната дебелина на левокамерната 
стена.73 В предсказващия рисков модел този недостатък се 
преодолява, като във формулата е включен квадратичен 
член от максималната дебелина на левокамерната стена.

9.5.3.	 Превенция на внезапната сърдечна смърт
9.5.3.1.	 Ограничаване на физическата активност
Въпреки че документираните провокирани от усилие про-
дължителни камерни аритмии са редки,246 а повечето тера-
пии за камерни аритмии с ИКД се прилагат в отсъствието на 
тахикардия или физическо усилие,387,388 пациентите с ХКМП 
трябва да бъдат посъветвани да не участват в състезателни 
спортове и да избягват интензивни физически усилия, осо-
бено ако имат рискови фактори за ВСС и/или ЛКОИТ.

9.5.3.2.	 Анти-аритмични лекарства
Няма рандомизирани контролирани данни в подкрепа на упо-
требата на анти-аритмични средства за превенция на ВСС при 
ХКМП. Амиодарон е свързан с по-ниска честота на ВСС в едно 
малко обсервационно проучване при пациенти с НПКТ (NSVT) 
регистрирана с Холтер мониториране, а в други увеличава пра-
га за КМ (VF), но обсерваионните данни подсказват, че амиода-
рон често не успява да предотврати ВСС.389,390 Дизопирамид 
вероятно няма значим ефект върху риска от ВСС.267

9.5.3.3.	 Имплантируеми кардиовертери дефибрилатори

9.5.3.3.1.	 Вторична профилактика. Пациенти с ХКМП, които 
са преживели КМ или продължителна камерна тахикардия 
имат много висок риск от посредваща фатална сърдечна 
аритмия и трябва да получат ИКД.327,367,391–393 В клиничната 
практика тази популация е много малка и терапията с ИКД 
рядко представлява клинична дилема.327 Малко са данните 
относно провокираните от усилие камерни аритмии, но все 
пак данните от едно проучване подсказват, че те са свързани 
с висок риск от внезапна сърдечна смърт.246

9.5.3.3.2.	Първична профилактика. Идентификацията на ли-
цата без анамнеза за КМ, които са с висок риск от ВСС, остава 
предизвикателство и само малка подгрупа лица лекувани в 
момента с ИКД получават потенциално животоспасяващи 
шокове.394 Същевременно редица реципиенти на ИКД пре-
живяват ненужни шокове и имплантационни усложнения.327

Препоръки за превенция на внезапната сърдечна 
смърт

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При пациенти с ХКМП се препо-
ръчва избягване на състезателни 
спортовеd.

І С 395

Имплантация на ИКД се препо-
ръчва при пациенти, които са 
преживели сърдечен арест дъл-
жащ се на КТ или КМ или имат 
спонтанна продължителна КТ 
причиняващи синкоп или ком-
прометиране на хемодинамика-
та и са с очаквана преживяемост 
>1 година.

І В 327, 367, 
391–393

HCM Risk-SCD (ХКМП риск-ВСС) 
се препоръчва като метод за 
оценка на 5-годишния риск от 
внезапна сърдечна смърт при 
пациенти на възраст ≥16 години 
без анамнеза за ресусцитирана 
КТ/КМ или спонтанна продъл-
жителна КТ причиняваща синкоп 
или компрометиране на хемоди-
намиката.

І В 73

Препоръчва се оценка на 5-го-
дишния риск от ВСС при първо-
началната оценка и повторните 
оценки всеки 1–2 години и при 
промяна на клиничния статус.

І В 73

Имплантация на ИКД трява да се 
обсъди при пациенти с изчис-
лен 5-годишен риск от внезапна 
смърт ≥6% и очаквана преживя-
емост >1 година след подробна 
клинична оценка, която отчита 
доживотния риск от усложнения 
и влиянието на ИКД върху начи-
на на живот, социо-икономиче-
ския статус и психичното здраве. 

ІІа В 73, 327, 
393, 396

Имплантация на ИКД може да се 
обсъди при отделни пациенти 
с изчислен 5-годишен риск от 
ВСС между 4% и <6% и очаквана 
преживяемост >1 година след 
подробна клинична оценка, коя-
то отчита доживотния риск от 
усложнения и влиянието на ИКД 
върху начина на живот, социо-
икономическия статус и психич-
ното здраве.

IIb В 73, 327, 
393, 396

Имплантация на ИКД може да 
се обсъди при отделни пациен-
ти с изчислен 5-годишен риск 
от ВСС <4%, само когато имат 
клинични признаци с доказана 
прогностична стойност и когато 
оценката на доживотния риск от 
усложнения и влиянието на ИКД 
върху начина на живот, социо-
икономическия статус и психич-
ното здраве предполагат нетна 
полза от терапията с ИКД.

IIb В 73, 327, 
393, 396

Имплантация на ИКД не се пре-
поръчва при пациенти с изчис-
лен 5-годишен риск от ВСС <4% 
и без други признаци с доказана 
прогностична стойност.

III В 73, 327, 
393, 396
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В тези насоки се прави препоръка за подлагане на паци-
ентите на стандартизирана клинична оценка (вижте елек-
тронна таблица 5 и фигура 7), която регистрира предвари-
телно зададени прогностични параметри, които по-късно 
се използват за оценка на 5-годишния риск от ВСС с помощта 
на модела HCM Risk-SCD [Препоръките предоставят електро-
нен калкулатор (www.escardio.org/guidelines-surveys/esc-
guidelines/Pages/hypertrophic-cardiomyopathy.aspx)].

Публикуваният набор данни от HCM Risk-SCD се използва 
за разграничаване на три рискови категории (висок, умерен 
и нисък риск) приети с консенсус (фигура 7). Препоръките за 
терапия с ИКД при всяка рискова категория отчитат не само 
абсолютния статистически риск, но също възрастта и общо-
то здравословно състояние на пациента, социо-икономиче-

ски фактори и психологическото отражение на терапията. 
Целта е препоръките да са достатъчно гъвкави, че да държат 
сметка и за ситуации, които не са обхванати от модела HCM 
Risk-SCD.

HCM Risk-SCD не трябва да се използва при пациенти 
<16-годишна възраст, елитни атлети или лица с метаболит-
ни/инфилтративни болести (напр. болест на Anderson-Fabry) 
и синдроми (напр.синдром на Noonan). Моделът не използва 
индуцирани при усилие градиенти в ЛК изходен тракт и не е 
валидизиран преди и след миектомия или алкохолна септал-
на аблация.

Тъй като зависимостта между максималната дебелина на 
ЛК стена е нелинейна, изчисленият риск от ВСС не е валиден 
при пациенти с тежка ЛКХ (≥35 mm). Това може би има връз-
ка с малкия брой такива пациенти, но както се посочва в ори-
гиналния документ честотата на внезапната смърт е много 
ниска в тази група. Това явление е наблюдавано в поне едно 
предишно проучване.99

До излизането на допълнителни проучвания, HCM-RISK 
трябва да се използва с повишено внимание при пациенти с 
максимална левокамерна дебелина ≥35 mm.

Имплантируеми кардиовертер-дефибрилатори не се 
препоръчват, когато изчисленият 5-годишен риск от ВСС е 
<4% и няма други клинични особености с потенциално про-
гностично значение (например повече от един случай на 
внезапна смърт в млада възраст в семейството или абнор-
мен отговор на артериалното налягане към натоварване). 
Когато има такива признаци, решението относно ИКД тряб-
ва да се вземе на индивидуална основа и трябва да съпоста-
ви евентуалната полза с отражението на ИКД върху начина 
на живот, социо-икономическия статус и физиологичното 
здраве.

9.5.3.3.3.	Практически аспекти на терапията с ИКД. Преди 
имплантация на ИКД пациентите трябва да бъдат уведомени 
за риска от ненужни шокове, имплантационни усложнения 
и отраженинието върху социалния живот и работата (вклю-
чително ограниченията за шофиране) на ИКД. Проучванията 
изследващи ролята на пробните дефибрилации по време на 
имплантацията продължават, но има съобщения за високи 
дефибрилационни прагове при пациенти с тежка ЛКХ и при 
лечение с амиодарон.397–400 До получаването на специфични 
данни дефибрилационно тестуване може да се обсъди при 
ХКМП по преценка на лекуващия лекар. При пациенти с ви-
сок дефибрилационен праг или неуспешна кардиоверсия 
при дефибрилационната проба възможностите са субпекто-
рална имплантация и стандартни прийоми, като обръщане 
та полярността на шоковия вектор, промяна в шоковия на-
клон, включване/изключване на електрода в горната празна 
вена, последвано от повторни проби и при нужда импланта-
ция на подкожен електрод.

Секцията на устройството за КМ трябва да бъде програ-
мирана на >220/min за свеждане до минимум на шокове при 
ПМ с ускорено провеждане. Може да се обсъди и включване 
на секция за разграничаване на НКТ съобразена с индивиду-
алните характеристики на пациента. Обсервационни данни 
показват, че анти-тахикардното пейсиране прекъсва ефек-
тивно камерните аритмии при ХКМП, но не намалява често-
тата на ненужните шокове.387,401 Тъй като предсърдните елек-
троди не намаляват честотата на ненужните шокове,327,393,396 
повечето пациенти имат нужда от единичен камерен елек-
трод. Изключенията включват пациенти с ЛКОИТ, при кои-
то предсъдният електрод дава възможност за пейсиране с 

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При пациенти с ХКМП се препо-
ръчва избягване на състезателни 
спортовеd.

І С 395

Имплантация на ИКД се препо-
ръчва при пациенти, които са 
преживели сърдечен арест дъл-
жащ се на КТ или КМ или имат 
спонтанна продължителна КТ 
причиняващи синкоп или ком-
прометиране на хемодинамика-
та и са с очаквана преживяемост 
>1 година.

І В 327, 367, 
391–393

HCM Risk-SCD (ХКМП риск-ВСС) 
се препоръчва като метод за 
оценка на 5-годишния риск от 
внезапна сърдечна смърт при 
пациенти на възраст ≥16 години 
без анамнеза за ресусцитирана 
КТ/КМ или спонтанна продъл-
жителна КТ причиняваща синкоп 
или компрометиране на хемоди-
намиката.

І В 73

Препоръчва се оценка на 5-го-
дишния риск от ВСС при първо-
началната оценка и повторните 
оценки всеки 1–2 години и при 
промяна на клиничния статус.

І В 73

Имплантация на ИКД трява да се 
обсъди при пациенти с изчис-
лен 5-годишен риск от внезапна 
смърт ≥6% и очаквана преживя-
емост >1 година след подробна 
клинична оценка, която отчита 
доживотния риск от усложнения 
и влиянието на ИКД върху начи-
на на живот, социо-икономиче-
ския статус и психичното здраве. 

ІІа В 73, 327, 
393, 396

Имплантация на ИКД може да се 
обсъди при отделни пациенти 
с изчислен 5-годишен риск от 
ВСС между 4% и <6% и очаквана 
преживяемост >1 година след 
подробна клинична оценка, коя-
то отчита доживотния риск от 
усложнения и влиянието на ИКД 
върху начина на живот, социо-
икономическия статус и психич-
ното здраве.

IIb В 73, 327, 
393, 396

Имплантация на ИКД може да 
се обсъди при отделни пациен-
ти с изчислен 5-годишен риск 
от ВСС <4%, само когато имат 
клинични признаци с доказана 
прогностична стойност и когато 
оценката на доживотния риск от 
усложнения и влиянието на ИКД 
върху начина на живот, социо-
икономическия статус и психич-
ното здраве предполагат нетна 
полза от терапията с ИКД.

IIb В 73, 327, 
393, 396

Имплантация на ИКД не се пре-
поръчва при пациенти с изчис-
лен 5-годишен риск от ВСС <4% 
и без други признаци с доказана 
прогностична стойност.

III В 73, 327, 
393, 396

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Препоръките на ESC дефинират състезателния спорт като непрофесио-
нално или професионално ангажиране в редовни физически тренировки 
и участие в официални състезания (за повече подробности вижте съот-
ветните Препоръки на ESC).395

ИКД = имплантируем кардиовертер дефибрилатор; КМ =камерно мъжде-
не; КТ =камерна тахикардия; ВСС = внезапна сърдечна смърт.
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кратко АV закъснение и пациенти в синусов ритъм с наруше-
на ЛК систолна функция, при които може да бъде предпоче-
тено прилагане на СРТ (вижте раздел 9.3.1.2). В светлината на 
резултатите от MADIT-RIT (Multicenter Automatic Defibrillator 
Implantation Trial – Reduce Inappropriate Therapy) за първич-
на превенция може да се обсъди само анти-шоково програ-
миране, макар че това изпитване е проведено при пациенти 
с ниска ИФ.402

ß-Блокери и/или амиодарон се препоръчват при паци-
енти с ИКД, които продължават да имат симптомни камерни 
аритмии или повторни шокове, въпреки оптималното лече-
ние и препрограмиране на устройството.219 Електрофизио-
логично изследване се препоръчва при пациенти с ИКД и 

ненужни шокове при ритмични надкамерни тахикардии с 
цел идентификация и лечение на податлив на аблация суб-
страт на аритмията.403

FDA одобри новоразработената система с подкожни 
електроди за ИКД (S-ICDTM, Boston Scientific) и тя може да 
се обсъди при пациенти с ХКМП, които нямат показания за 
пейсиране.404 Особено внимание трябва да се обърне за оси-
гуряване на оптимално сензиране на R-зъбеца в покой и при 
натоварване с цел избягване на ненужни шокове поради 
свръхсензиране на Т-вълната. При всеки пациент трябва да 
бъде направена проверка в повече от един ЕКГ вектор, кое-
то позволява алтернативно програмиране, ако се наблюдава 
свръхсензиране.405,406 Данните от един многоцентров регис-

HCM Risk-SCD скор

Препоръчвана оценка:

Анамнеза
2D/Доплер ехокардиограма
48–часова амбулаторна ЕКГ

Препоръчва се
ИКД

Очаквана преживяемост 
>1 година

• Сърдечен арест
 дължащ се на КТ 
 или КМ
• Спонтанна продължи-
 телна КТ причиняваща
 синкоп или хемодина-
 мично компромети-
 ране

Параметри на HCM Risk-SCD:
• Възраст
• Фамилна анамнеза 
 за внезапна сърдечна смърт
• Необяснен синкоп
• Левокамерен градиент 
 в изходния трактa

• Максимална дебелина 
 на левокамерната стенаа

• Левопредсърден диаметъра

• НПКТ

ПЪРВИЧНА ПРЕВЕНЦИЯ ВТОРИЧНА ПРЕВЕНЦИЯ

2D = двуизмерна; ЕКГ = електрокардиограма; ИКД = имплантируем кардиовертер дефибрилатор; ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт; 
МДЛКС =максимална дебелина на левокамерната стена; НПКТ = непродължителна камерна тахикардия по време на 24-48-часово амбулаторно ЕКГ мониториране; 
КМ = камерно мъждене; КТ = камерна тахикардия.
а Използват се абсолютните стойности на градиента на ЛКОИТ, МДЛКС и левопредсърдните размери.
b ИКД не се препоръчва, ако няма други клинични признаци с потенциално прогностично значение и когато вероятната полза е по-голяма от доживотния риск от 
усложнения и отражението на ИКД върху начина на живот, социо-икономическия статус и психичното здраве.

УМЕРЕН РИСК
5-годишен риск ≥4%–<6% 

НИСЪК РИСК
5-годишен риск <4%

ВИСОК РИСК
5-годишен риск ≥6%

ИКД
по принципне е показанb

ИКД
може да се обсъди

ИКД
трябва да се обсъди

Фигура 7:	 Алгоритъм за имплантация на ИКД.
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тър включващ 58 пациенти с ХКМП дават предварителна ин-
формация относно ефикасността и безопасността.407

9.5.4.	 Риск от внезапна смърт при деца
При живото-застрашаващи камерни аритмии при деца е 
показана имплантация на (при нужда епикарден) ИКД. При 
твърде малки деца (<8 години) клиничната рискова стра-
тификация за определяне на нуждата от първична профи-
лактика с ИКД се затруднява от липсата на данни. Рискът от 
смърт или сърдечна трансплантация е най-голям при кър-
мачета или при пациенти с наследствени метаболитни нару-
шения и малформационни синдроми.408 Има общо съгласие, 
че при възрастни тежката ЛКХ, неизясненият синкоп, НПКТ 
и фамилната анамнеза за внезапна смърт са главните риско-
ви фактори за внезапна сърдечна смърт.409 Дефиницията за 
тежка хипертрофия при кърмачета, деца и в ранна юноше-
ска възраст е разработена с помощта различни подходи и 
измервания.410,411 Според консенсусната гледна точка в тези 
Препоръки се приема, че максимална левокамерна дебели-
на ≥30 mm или Z-скор ≥6 са главен рисков фактор при деца.410

При деца с два или повече големи рискови фактора тряб-
ва да се обсъди имплантация на ИКД. В мнозинството от 
случаите са достатъчни еднокухинни дефибрилатори, кои-
то са свързани с по-ниска честота на усложненията.412 При 
отделни пациенти с един рисков фактор може да се обсъди 
имплантация на ИКД след внимателен преглед на рисковете 
и ползите за детето и семейството.

9.6.	 Симптомна брадикадия 
и атриовентрикуларен блок

Симптомната брадикардия причинена от дисфукция на си-
нусовия възел и АV блок е относително рядка при ХКМП и 
трябва да се лекува в съответствие с актуалните Препоръ-
ки на ESC.249 Наличието на АV блок трябва да породи сус-
пекция за специфични генетични подвидове (десмин, FHL1, 
PRKAG2) при млади пациенти или амилоидоза и болест на 
Anderson-Fabry при по-възрастни пациенти (вижте раздел 5 
посветен на диагностиката). От друга страна, хронотропна-
та недостатъчност е доста честа (особено при болестта на 
Anderson-Fabry) и е важна причина за ограничен физически 
капацитет.415 Ако AV блокът е причинен от блокиращи АV въ-
зела лекарства, тяхната доза трябва да се коригира и трябва 
да се направи оценка на нуждите от пейсмейкър.

Ползата от честотно-зависимото пейсиране при непоно-
симост към физически натоварвания е несигурна. Рискът от 
хроничното ДК пейсиране по отношение на систолната ЛК 
функция е неизвестен, но камерното пейсиране трябва по 
възможност до да се сведе минимум, освен с цел лечение на 
ЛКОИТ. CRT-P трябва да се обсъди при пациенти с нарушена 
систолна функция (ИФ <50%).339,416

Препоръки върху практическите аспекти на терапи­
ята с имплантируем кардиовертер дефибрилатор

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия; ИКД = имплантируем кардио-
вертер дефибрилатор; S-ICDTM = подкожна система от ИКД електроди.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Преди имплантацията на ИКД 
пациентите тябва да бъдат 
уведомени за риска от ненуж-
ни шокове, имплантационни 
усложнения и последствията 
от устройството върху  социал-
ния живот, работата и управле-
нието на МПС.

I С 219, 327

ß-Блокери и/или амиодарон 
се препоръчват при пациенти 
с ИКД, които имат симптомни 
камерни аритмии или реку-
рентни шокове, въпреки опти-
малното лечение и препрогра-
мирането на устройството.

I С 219, 403

Електрофизиологично изслед-
ване се препоръчва при паци-
енти с ИКД и ненужни шокове, 
поради ритмични надкамерни 
тахикардии, с цел идентифика-
ция и лечение на податлив на 
аблация субстрат.

I С 403

Подкожна система от ИКД елек-
троди (S-ICD™) може да се обсъ-
ди при пациенти с КМП, които 
нямат индикации за пейсиране.

IIb С C 407

Препоръки за имплантация на кардиовертер дефи­
брилатори при деца

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	Големи педиатрични рискови фактори: максимална дебелина на лево-
камерната стена: ≥30 mm или Z-скор ≥6, необясним синкоп, непродължи-
телна камерна тахикардия (≥3
последователни камерни комплекса с честота ≥120 BPM с продължител-
ност <30 секунди), фамилна анамнеза за ИКД (един или повече роднини 
по първа линия с ВСС на възраст <40 години с или без диагноза ХКМП или 
ВСС при роднина по първа линия на всякаква възраст с диагноза ХКМП).
ИКД = имплантируем кардиовертер дефибрилатори; ХКМП = хипертро-
фична кардиомиопатия; ВСС = внезапна сърдечна смърт.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Имплантация на ИКД се препо-
ръчва при деца, които са пре-
живели сърдечен арест или са 
имали документирана продъл-
жителна камерна тахикардия.

I В 409, 413, 
414

Имплантация на ИКД трябва да 
се обсъди при деца с два или 
повече големи педиатрични 
рискови факториd след съот-
ветна консултация и когато 
оценката на доживотния риск 
от усложнения и отражението 
на ИКД върху начина на живот и 
психичното здраве предполага 
нетна полза от ИКД терапия.

IIa С 377, 409, 
414

Имплантация на ИКД да се об-
съди при деца с един голям 
педиатричен рисков факторd 
след съответна консултация и 
когато оценката на доживот-
ния риск от усложнения и отра-
жението на ИКД върху начина 
на живот и психичното здраве 
предполага нетна полза от ИКД 
терапия.

IIb С 409
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9.7.	 Камерна тахикардия
Непродължителна камерна тахикардия (дефинирана като 
три или повече камерни екстрасистоли с честота ≥120 BPM 
с продължителност <30 секунди) е честа находка при амбу-
латорно ЕКГ мониториране.69,70,417,418 Честотата ù нараства с 
възрастта и корелира с дебелината на ЛК стена и наличието 
на късно гадолиниево контрастиране при сЯМР.69,140 Непро-
дължителната камерна тахикардия е рисков фактор за ВСС, 
но обикновено не налага антиаритмична терапия. Появата 
ù по време на или веднага след натоварване е много рядка, 
но може дя бъде свързана с висок риск от ВСС.246

Документираната продължителна мономорфна КТ 
(≥30  секунди) не е честа, но може да се срещне по-често 
при пациенти с апикални ЛК аневризми.256,419 При пациен-
ти с дълги или симптомни епизоди и рискови фактори за 
коронарна атеросклероза трябва да се обсъди изключва-
не на коронарна артериална болест. Няма доказателства, 
че хемодинамично толерираната продължителна КТ има 
по-лоша прогноза от НПКТ, но тя трябва да се разглежда 
като рисков фактор за ВСС. При пациенти, които понасят 
трудно КТ трябва да се обсъди терапия с ИКД и лечение с 
ß-блокери или амиодарон за потискане на повторни епизо-
ди. При пациенти с данни за фокален произход може дасе 
обсъди ЕФИ (EPS) и аблация.420–422

10.	 Препоръки за рутинно 
проследяване

По принцип, пациентите с ХКМП се нуждаят от доживотно 
проследяване за откриване на промени в симптоматика-
та, риска от неблагоприятни събития, ЛКОИТ, ЛК функция 
и сърдечния ритъм.

Има много малко лонгитудинални данни за темповете 
на промяна на симптоматиката или сърдечната функция, но 
проучвания в напречен разрез показват, че честотата на ЛК 
систолна дисфункция и предсърдната аритмия нараства с 
напредване на възрастта.222,224,225,423 Честотата на контрол-
ните прегледи се определя от тежестта на заболяването, 
възрастта и симптоматиката. Клиничен преглед с 12-канал-
на ЕКГ и ТТЕ се прави веднъж на 1–2 години или по-често, 
ако пациентът има новопоявили се оплаквания от сърдеч-
на недостатъчност. Амбулаторна електрокардиография 
се препоръчва ежегодно (или на 6 месеца при наличие на 
левопредсърдна дилатация ≥45 mm) за откриване на без-
симптомна предсърдна и камерна аритмия и е показана, 
когато пациентът получи синкоп или палпитации.

Ако е осъществима, сърдечно-белодробната работна 
проба може да осигури обективни данни за влошаване на 
болестта, но при липса на промяна в симптоматиката се из-
вършва веднъж на 2–3 години. Данните за еволюцията на 
миокардната фиброза при проследяване със сЯМР са ос-
къдни, но, ако има такива възможности, трябва да се обсъ-
ди оценка със сЯМР на всеки пет години или на 2–3 години 
при пациенти с прогресираща болест.424 

Пълно изследване, включително ЕКГ, ТТЕ и амбулатор-
но ЕКГ мониториране, трябва да се направи в рамките на 
1–3 месеца и 6–12 месеца след инвазивна септална редук-
ционна терапия.

11.	 Репродукция и контрацепция

11.1.	 Увод
Бременността е свързана с много физиологични промени, 
включително нарастване на плазмения обем и сърдечния 
дебит с 40–50%, понижаване на системното съдово съпро-
тивление и състояние на хиперкоагулация. Въпреки че по-
вечето жени с ХКМП имат неусложнена бременност, тези фи-
зиологични промени са свързани с повишен риск за майката 
и плода, тъй като обемното натоварване понякога не се по-
нася добре в условията на ЛКОИТ и диастолна дисфункция. 
Подходяща и навременна консултация за контрацепцията, 
рисковете от бременността и риска от предаване на болес-
тта на плода е важна при всички жени с ХКМП.427,428

11.2.	 Контрацепция и прекъсване 
на бременността

Когато дадено момиче с ХКМП достигне фертилна възраст, 
то трябва да получи съвети за употреба на безопасна и ефек-
тивна контрацепция, тъй като непланираната бременност 

Препоръки за рутинно проследяване

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
СЯМР = сърдечен ядрено-магнитен резонанс; ЕКГ = електрокардиограма; 
TTE = трансторакална ехокардиография.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

Клинична оценка включваща 
12-канална ЕКГ и ТТЕ се препо-
ръчва на всеки 12–24 месеца при 
клинично стабилни пациенти.

I С
68, 72, 
74, 84, 

85

Клинична оценка включваща 
12-канална ЕКГ и ТТЕ се препо-
ръчва, винаги когато настъпи 
промяна в симптоматиката.

I С
68, 72, 
74, 84, 

85

48-часова амбулаторна ЕКГ 
се препоръчва на всеки 12–24 
месеца при пациенти в сину-
сов ритъм с левопредсърден 
размер 45 mm и винаги когато 
пациентите се оплачат от ново-
появили се палпитации.

I С 69–73

СЯМР може да се обсъди на 
всеки 5 години при кланично 
стабилни пациенти или на все-
ки 2–3 години при пациенти с 
прогресираща болест.

IIb С C 424

Симптом-лимитирана работна 
проба трябва да се обсъди на 
всеки 2–3 years при клинично 
стабилни пациенти или всяка 
година при пациенти с прогре-
сираща симптоматика.

IIa С 425

Кардиопулмонална работна про-
ба (ако е възможно) може да бъде 
обсъдена на всеки 2–3 години 
при клинично стабилни пациенти 
или всяка година при пациенти с 
прогресираща симптоматика.

IIb С 233, 426
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носи по-висок риск.427 Бариерните методи за предпазване 
(кондоми, диафрагми, вагинален пръстен) са безопасни, но 
не толкова ефективни, колкото пероралните контрацептиви, 
дори и в комбинация със спермицидни средства (1-годишен 
неуспех 15–30%). Ниско-дозовите перорални контрацептиви 
с 20 μg или 30 μg етинил-естрадиол са ефективни (макар и 
в по-малка степен в младежка възраст) и могат да бъдат из-
ползвани безопасно при повечето жени с ХКМП, с изключе-
ние на тези с повишен тромбоемболичен риск (напр. жени 
със сърдечна недостатъчност или ПМ), ако не използват 
достатъчно ефективна перорална антикоагулантна тера-
пия. Перорални контрацептиви не се препоръчват при жени 
пушачки и по-възрастни от 35 години или с анамнеза за ве-
нозен тромбоемболизъм. Спешната контрацепция е безо-
пасна за жени с ХКМП.427,429 Контрацептиви съдържащи само 
прогестерон са безопасна алтернатива, но ефективността 
на хапчетата само с прогестерон (дезогестрел) зависи от 
комплайанса (ежедневен прием с вариации <12 часа). Могат 
да се използват други съдържащи само прогестерон кон-
трацептиви, включително 3-месечни инжекции с медрок-
сипрогестерон ацетат или кожни прогестеронови импланти, 
но е необходимо повишено внимание при жени с диастол-
на или систолна сърдечна недостатъчност, поради риск от 
задръжка на течности. Левоноргестрел-освобождаващото 
вътрематочно устройство (спирала, intra-uterine device, IUD) 
е безопасна и ефективна алтернатива. Методите включващи 
самостоятелна употреба на прогестерон не винаги се пона-
сят, поради неритмична кръвозагуба. Може да се използва 
медна спирала, но тя е по-слабо ефективна и е свързана с 
ежемесечна кръвозагуба. При поставянето на IUD не е не-
обходима антибиотична профилактика, но по време на им-
плантацията може да настъпи вазовагална реакция и следо-
вателно при жени с тежка ЛКОИТ тя трябва да се имплантира 
в болнична остановка и след кардиологична консултация.

Може да се извърши стерилизация чрез лигиране на 
тръбите, въпреки че трябва да се има предвид рискът от 
анестезията и абдоминалната инсуфлация. Алтернатива 
представлява хистероскопската стерилизация с устройство 
EssureTM (Bayer), но тя може също да бъде съпроводена от 
вазовагални реакции.427,429

Прекъсване на бременността трябва да се извърши в 
болница след консултация с кардиолог. Дилатацията и ева-
куацията са обикновено безопасни; но има показания за хе-
модинамично наблюдение, тъй като простагландин E1 или 
E2 могат да понижат системното съдово съпротивление. 
Простагланин F повишава налягането в белодробната арте-
рия и трябва да се избягва.427

11.3.	 Лечение на безплодието
In vitro фертилизацията може да бъде свързана със задръжка 
на течности и с артериален и венозен тромбоемболизъм. Тя 
вероятно е безопасна при нискорискови пациенти с ХКМП, 
но трябва да се избягва при пациенти със сърдечна недоста-
тъчност или ПМ и при жени с тежка хипертрофия и рестри-
ктивен модел на ЛК пълнене.427 Когато предимплантацион-
ната генетична диагноза (вижте раздел 6)е сериозна, при in 
vitro фертилизация трябва да се държи сметка за риска.

11. 4.	 Консултация преди зачеване
Повечето жени с ХКМП понасят добре беменността. Малка-
та хипертрофична лява камера в повечето случаи може да 
се приспособи към физиологичното нарастване на кръвния 
обем без прекомерно покачване на налягането на пълнене. 
Малкото публикувани случаи на майчина смърт са настъ-
пили предимно при жени, за които е било известно че имат 
много висок риск.430–432 Влошаване по време на бременност 
най-често настъпва при жени, които са симптомни преди 
бременността.431,433,434 Честотата на сърдечната недостатъч-
ност по време на бременност варира в проучванията, но тя 
е може би по-вероятна при жени, които са били с нарушена 
ЛК функция преди бременността.431–433,435 Градиентите в лево-
камерния изходен тракт показват тенденция към леко нара-
стване по време на бременността, а според публикуваните 
данни високите градиенти на ЛКОИТ регистрирани преди 
бременността са свързани с повече усложнения по време 
на бременността.430–432,434,436 Жени с аритмии преди бремен-
ността са по-склонни към рецидиви по време на бремен-
ност,430,436 но бременността сама по себе си вероятно не 
повишава зачително риска от аритмия.430,432,433,436

Теоретично, оценката на риска трябва да се извърши 
преди зачеване, с помощта на модифицираната класифика-
ция на Световната здравна организация (СЗО, World Health 
Organization, WHO).427 Повечето пациенти с ХКМП са с клас 
ІІ или ІІІ по СЗО (таблица 8).427 Съветът да не се забременя-
ва е оправдан (клас ІV по СЗО) при малка част от пациентите 
със значителна ЛК дисфункция или тежка симптомна ЛКОИТ. 
Бременността може да стане възможна след облекчаване на 
ЛКОИТ.

Трябва да се направи ехокардиография за оценка на 
камерната функция, митралната регургитация и ЛКОИТ. Ра-
ботна проба (за предпочитане преди бременността или при 
безсимптомни бременни жени до 80% от предвидената мак-
симална сърдечна честота) е важно средство за оценка на 
функционалния капацитет, отговора на сърдечната честота 

Таблица 8:	 Модифицирана класификация на СЗО на майчиния сърдечно-съдов риск: принципи и приложение

Рисков клас Риск от бременност Приложимост към ХКМП

I Няма доловим риск от майчина смъртност и никакъв/слаб 
риск от морбидност -

II Леко повишен риск от майчина смъртност или умерено по-
вишен риск от морбидност

Повечето жени с ХКМП: лек до умерен ЛКОИТ; безсимптомни с или 
без медикация, добре контролирана аритмия, нормална систол-
на ЛК функция или лека ЛК дисфункция

III Значително повишен риск от майчина смъртност или тежка 
морбидност; бременността е противопоказана

Тежък ЛКОИТ, симптоматика или аритмия въпреки оптималната 
медикация, умерена систолна ЛК дисфункция

IV Екстремно висок риск от майчина смъртност или тежка мор-
бидност; бременността е противопоказна Тежка систолна ЛК дисфункция, тежка симптоматична ЛКОИТ

ХКМП = хипертрофична кардиомиопатия; ЛК = левокамерна;ЛКОИТ = левокамерна обструкция на изходния тракт; СЗО = Световна здравна организация.
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и аритмиите.427,437 Преди зачеването трябва да се направи 
план относно употребата на лекарства и следенето по вре-
ме на бременността, който се обсъжда с пациента и нейния 
партньор.427 Генетична консултация се препоръчва при всич-
ки жени с ХКМП (вижте раздел 6).

11.5.	 Поведение при бременност 
и раждане

При жени от клас ІІ по СЗО трябва да се прави оценка всеки 
триместър. Жени от клас ІІІ по СЗО трябва да бъдат контро-
лирани в специализирани центрове от мултидисциплина-
рен тим ежемесечно или на два месеца.427 Фокусът трябва 
да бъде върху симптоматиката, обструкцията на ЛК изходен 
тракт, аритмиите и камерната функция. Ехокардиография 
трябва да се прави всеки триместър или при поява на нова 
симптоматика.

Препоръките за употреба на лекарства по време на бре-
менност и кърмене са обобщени в електронна таблица 6.427 
Когато се предписват лекарства, трябва да се държи сметка 
за възможните вредни ефекти върху плода. И лекарят, и па-
циентът обаче трябва да си дават сметка, че отказът от да-
ване на лекарства на майката може да застраши сериозно 
нейното здраве и по този начин и плода (напр. лечение на 
сериозни камерни аритмии и антикоагулантна терапия за 
ПМ). В крайна сметка, здравето на майката трява да има 
предимство.

β-блокерите трябва да бъдат продължени, ако са вече 
използвани преди бременността (макар че се препоръч-
ва нова преценка на необходимостта от тях), а нежеланите 
ефекти, като забавяне на растежа, неонатала брадикардия 
или хипогликемия обикновено не са тежки и могат лесно 
да бъдат овладяни. β-Блокерите трябва да бъдат започнати 
при появата на нови симптоми.427,434 Метопролол е най-често 
използваното средство; атенолол не се препоръчва, поради 
по-честа връзка със забавяне на растежа. Когато са предпи-
сани ß-блокери се препоръчва проследяване на растежа на 
плода и на състоянието на новороденото.

Верапамил и дилтиазем се причисляват към клас С по 
класификацията на FDA, което означава, че потенциалната 
полза от тях може да оправдае употребата им при бременни 
жени, въпреки потенциалните рискове.

Дизопирамид трябва да се използва само когато потен-
циалната полза надхвърля рисковете, тъй като той може 
да причини утеринни контракции.438

Амиодарон трябва да се използва само когато е абсолют-
но необходим, поради риск от тиреоидна токсичност за плода, 
забавяне на растежа и неврологични нежелани ефекти.427,439,440

Трудно поносимото ПМ може да бъде безопасно карди-
овертирано по време на бременността. Тъй като има опи-
сани отделни случаи на дистрес на плода непосредствено 
след електрическа кардиоверсия, тази процедура трябва 
да се приложи при наличие на възможности за сърдечно 
мониториране и спешно цезарово сечение.441 При парокси-
змално или персистиращо ПМ се препоръчва терапевтична 
антикоагулация с нискомолекулен хепарин с анти-фактор Ха 
контрол (пикови стойности на анти-Ха 0,8–1,2 U/mL 4–6 часа 
след приложение) през първия триместър и от 36-та сед-
мица нататък – или ВКА през втория и третия триместър.427 
Новите перорални антикоагуланти (напр. дабигатран, рива-
роксабан) не се препоръчват, поради доказана токсичност 
при животни и недостатъчно данни при човека. При инди-

кации по време на бременността трябва да се имплантира 
пейсмейкър или ИКД, по възможност под ехокардиографски 
контрол.

В края на втория триместър мултидисциплинарният 
тим трябва да изработи план за раждането. По принцип се 
препоръчва планово вагинално раждане, въпреки че без-
симптомни жени с леко заболяване могат да родят спонтан-
но. Цезарово сечение се извършва най-често по акушерски 
индикации, но трябва да се обсъди при пациенти с тежка 
ЛКОИТ, преждевременна родова дейност на фона на перо-
рални антикоагуланти или тежка сърдечна недостатъчност. 
Епидуралната и спиналната анестезия са полезни за намаля-
ване на болката и стреса, но трябва да се прилагат разумно 
с цел избягване на вазодилатация и хипотония, особено при 
тежка ЛКОИТ. Спиналната анестезия с единичен болус тряб-

Препоръки относно репродуктивните въпроси при 
жени с хипертрофична кардиомиопатия

а	 Клас на препоръките.
b	Ниво на доказателственост.
с	 Източник(ци) подкрепящи препоръките.
d	За подробности вижте текста
НМХ = ниско молекулярен хепарин.

Препоръки Класа Нивоb Изтc

При всички жени е необходима 
оценка и консултация преди 
бременност.

I C 427, 428

Консултация за безопасна и 
ефективна контрацепция се 
препоръчва при всички жени 
във фертилна възраст.

I C 427, 429

Консултация относно риска от 
предаване на болестта се пре-
поръчва при всички мъже и 
жени преди концепция.

I C 427

β-Блокерите (за предпочитане 
метопролол) трябва да бъде про-
дължени при жени, които са при-
емали такива преди бременност.

IIa C 427, 434

β-Блокерите (за предпочитане 
метопролол) трябва да бъде 
започнат при жени, които раз-
виват симптоматика по време 
на бременността.

I C 427, 434

Препоръчва се контрол на рас-
тежа на плода и на състоянието 
на новороденото, винаги кога-
то са предписани β-блокери.

I C 427, 434

Като първи избор при повече-
то пациентки се препоръчва 
планово (индуцирано) ваги-
нално раждане.

I C 427

При предсърдно мъждене, 
в зависимост от стадия на 
бременността,d се предпочита 
терапевтична антикоагулация с 
НМХ или витамин К антагонисти.

I C 427

При персистиращо предсърд-
но мъждене трябва да се обсъ-
ди кардиоверсия.

IIa C 441
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ва да се избягва.427,442 По време на раждането трябва да се 
обсъди мониториране на сърдечната честота и ритъм при 
пациенти с висок риск от развитие на аритмии.434 Окситоцин 
трябва да бъде прилаган само в бавна инфузия за избягва-
не на хипотония и тахикардия. Поради повишения риск от 
белодробен едем във връзка с преразпределението на теч-
ностите след раждане, клиничното наблюдение трябва да 
продължи 24‑48 часа.427 Не е необходимо дезактивиране на 
ИКД по време на вагинално раждане.

12.	 Специални въпроси

12.1.	 Диагностика на хипертрофичната 
кардиомиопатия при спортисти

Физиологичната адаптация към редовни интензивни физи-
чески тренировки е свързана с ЕКГ промени, които са израз 
на повишен вагусов тонус, увеличени размери на сърдечна-
та кухина и по-голяма ЛК дебелина и маса.443 Възможностите 
за надеждно разграничаване между ХКМП и този нормален 
ефект на тренировките играят важна роля, защото неточна-
та диагноза има сериозни последствия за отделните атлети 
и техните семейства, както и за спортните организации и 
обществото като цяло. Описани са няколко клинични при-
знака, които отличават физиологичната от патологичната 
хипертрофия,444,445 но могат да възникнат дилеми при лица с 
гранична или лека ЛКХ.446 В отсъствие на потвърден „златен 
стантарт”, диагнозата ХКМП при даден спортист изисква ин-
тегриране на редица отделни параметри с различна чувст-
вителност и специфичност. Електронна таблица 7 обобща-
ва признаци, които помагат за разграничаване на ХКМП от 
физиологичната ЛК хипертрофия причинена от физически 
тренировки и които се подкрепят в достатъчна степен от 
публикуваните данни.59,445–460

12.2.	 Хипертония
В клиничната практика може да представлява предизвика-
телство да се направи диференциална диагноза между хи-
пертонична сърдечна болест от една страна и ХКМП съчета-
на със системна хипертония от друга страна. Регресията на 
ЛКХ в хода на лечението на хипертонията е аргумент срещу 
диагнозата ХКМП, но обратното не е непременно верно.461–466 
Клинични признаци, които насочват към диагнозата ХКМП 
при пациент с хипертония са обобщени в таблица 9.

12.2.1.	 Образна диагностика
Увеличена ЛК маса по ехокардиографски данни се среща 
при >30% от хипертониците.467 Степента на хипертрофията 
се влияе от етническата принадлежност, неврохуморални 
фактори и генетични варианти.468–470 По принцип, мак-
сималната дебелина на ЛК стена е по-голяма при пациенти 
с безспорна ХКМП, но между двете състояния има припо-
криване.471–473 Мнозинството от пациентите с хипертонична 
ЛКХ имат максимална дебелина на междукамерния септум 
<15  mm,474–477 но при чернокожи (особено при наличие на 
хронична бъбречна болест) максималната дебелина на 
междукамерния септум е често между 15 и 20 mm.478 Късно 
гадолиниево контрастиране в средната част на миокарда и 
епикарда се съобщава и при хипертония, и при ХКМП,136 но 
при ХКМП показва тенденция към локализиране в сегмента 
с най-голяма дебелина на стената и в точките на прикреп-
ване на ДК.136 Също така, въпреки че диастолни нарушения 
и ЛП дилатация се наблюдават и при ХКМП, и при хиперто-
ния, тежката диастолна дисфункция е по-типична за ХКМП. 
Изобразяването на миокарда с Доплер и миокардният 
стрейн могат да помогнат за разграничаване на двете със-
тояния.479,480 ЛКОИТ в покой или при натоварване може да се 
наблюдава при хипертония и не може да служи за диагно-
стичен критерий.481,482

12.2.2.	 Електрокардиограма
В 12-канална ЕКГ волтажни критерии за ЛКХ се устано-
вяват при 10–20% от хипертониците с ЛКХ, но поне при 
представителите на кавказката раса – големи реполари-
зационни промени, проводни нарушения и Q-зъбци са 
небичайни.68,467,483,484 Предсърдното мъждене е често и 
при двете състояния и засяга приблизително една трета 
от пациентите. Камерни екстрасистоли и НПКТ (NSVT) се 
съобщават в до 30% от пациентите с хипертония услож-
нена от ЛКХ.485–487

12.3.	 Изолирана базална септална 
хипертрофия (сигмоиден септум) 
при пациенти в напреднала 
възраст

Някои по-възрастни пациенти имат лека базална септална 
хипертрофия (наричана понякога сигмоиден септум или 
септална изпъкналост) свързана с подчертаване на ъгъла 

Таблица 9:	 Клинични признаци подпомагащи диференциалната диагноза между хипертонична сърдечна болест 
и хипертрофична кардиомиопатия

Клинични признаци в подкрепа на хипертония
Нормална 12-канална ЕКГ или изолирано повишение на волтажи без реполаризационни промени

Регресия на ЛКХ след 6–12-месечен стриктен контрол на артериалното налягане <130 mm Hg)466

Клинични признаци в подкрепа на хипертрофична кардиомиопатия

Фамилна анамнеза за ХКМП

Деснокамерна хипертрофия

Късно контрастиране с гадолиний в местата на инсерция на ДК или локализирано в сегменти с максимално ЛК задебеляване при сЯМР

Максимална дебелина на ЛК стена ≥15 mm (кавказка раса); ≥20 mm (черна раса)

Тежка диастолна дисфункция

Изразени реполаризационни нарушения, проводна болест или Q-зъбци в 12-каналната ЕКГ

ЕКГ = електрокардиограма;сЯМР = сърдечен ядрено-магнитен резонанс;ХКМП = хипертрофична кардиомиопати; ЛК = левокамерна(о); ЛКХ = левокамерна 
хипертрофия; ДК = дясна камера.
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между аортата и ЛК кухина. Много от тях имат анамнеза 
за хипертония, а някои  – калциноза на пръстена на мит-
ралната клапа. Ограничени данни подсказват, че при ли-
цата с този вариант на камерно ремоделиране се среща 
по-рядко фамилна болест или мутация в гена за сърдечни 
саркомерни протеини.488 Важно е, че някои пациенти с ба-
зална септална хипертрофия имат симптоми при усилие, 
поради провокирана ЛКОИ, и трябва да бъдат оценени с 
помощта на физиологична провокация и стрес-ехокар-
диография по същия начин, както пациенти с безспорна 
ХКМП.489,490 Съветът за фамилен скрининг в тази група е 
спорен, но трябва да се ръководи от значението за члено-
вете на семейството и наличието на суспектна симптома-
тика при роднини.

12.4.	 Диагностика и лечение 
на клапните болести при пациенти 
с хипертрофична кардиомиопатия

12.4.1.	 Аортна клапна болест
При липса на фамилна анамнеза за ХКМП или известна анам-
неза за ХКМП преди развитието на значима аортна клапна 
болест, диференциалната диагноза между клапната аортна 
стеноза с тежка ЛКХ от една страна и ХКМП съчетана с деге-
неративна аортна клапна болест може да бъде трудна, осо-
бено при пациенти в напреднала възраст с хипертония. По 
принцип, моделът и тежестта на ЛК ремоделиране при аортна 
стеноза корелира слабо с тежестта на клапното стеснение. 
Между 20% и 30% имат асиметричен модел на задебеляване 

Таблица 10:	 Общи съображения относно начина на живот при пациенти с хипертрофична кардиомиопатия

Тема Общи насоки

Физическо нато-
варване

•	 Пациенти с ХКМП трябва да избягват състезателни спортни дейности, но да поддържат здравословен начин на живот.
•	 Съветите за развлекателни занимания трябва да бъдат съобразени със симптоматиката и риска от свързани с 

болестта усложнения включително внезапна сърдечна смърт.

Диета, алкохол и 
телесно тегло

•	 Пациентите трябва да бъдат насърчени да поддържат здравословен индекс на телесната маса.
•	 Обилното хранене може да провокира гръдна болка, особено при пациенти с ЛКОИТ. По-честото приемане на по-

малки количества храна може да бъде от полза.
•	 Да се избягва дехидратация и прекомерен прием на алкохол, особено от пациенти с ЛКОИТ.
•	 Констипацията е чест страничен ефект на верапамил/дизопирамид и трябва да бъде преодоляна с диета и при нужда 

слабителни средства.

Тютюнопушене
•	 Няма данни показващи взаимодействие между тютюнопушенет и ХКМП, но пациентите трябва да получат обща ин-

формация за здравословните рискове свързани с тютюнопушенето и, ако е възможно, информация за начини на 
спирането му.

Сексуална актив-
ност

•	 На пациентите трябва да бъде дадена възможност за обсъждане на опасенията им относно сексуалната им актив-
ност. Безпокойството и депресията са чести след поставяне на диагнозата и някои пациенти може да споделят вина 
или страх относно наследствената си болест и риска от предаването ù на поколението им.

•	 Пациентите трябва да бъдат осведомени относно потенциалния ефект на лечението върху сексуалната им активност.
•	 По принцип трябва да се избягват PDE5 инхибитори, особено при пациенти с ЛКОИТ.

Медикаментозно 
лечение

•	 Пациентите трябва да получат информация относно медикаментозното си лечение, включително потенциални не-
желани ефекти и взаимодействие с лекарства изискващи рецепта, средства давани без рецепта и други допълнител-
ни терапии.

•	 Периферни вазодилататоли трябва да бъдат по възможност избягвани, особено при пациенти с ЛКОИТ.

Ваксинация •	 При отсъствие на противопоказания симптомни пациенти трябва да бъдат посъветвани всяка година да се ваксини-
рат против грип.

Шофиране

•	 Повечето пациенти могат да получат обикновено свидетелство за правоуправление и могат да продължа да шофи-
рат, ако нямат разсейващи или инвалидизиращи симптоми.

•	 Препоръката за управление на големи товарни или превозващи пътници средства трябва да бъде съобразена с 
местното законодателство.

•	 За допълнителни препоръки относно шофиране с ИКД вижте насоките на EHRA504 и локалните правила.

Работа

•	 Провечето хора с ХКМП са състояние да продължат нормалната си работа. Участието в тежък физически труд, който 
включва изтощителна работа трябва да се обсъди със съответния специалист.

•	 При някои видове труд, като пилоти и военни и спешни служби, съществуват строги правила за допускане.
•	 Социалните и фининсовите аспекти на диагнозата ХКМП грява да бъдат включени в обсъждането с роднините преди 

клиничния и генетичен скриниг.

Ваканции и застра-
ховка пътуване

•	 За повечето безсимптомни пациенти или с лека симптоматика пътумването със самолет е безопасно. За допълнител-
на информация вижте Годност за летене на пасажери със сърдечно-съдови болести.505

•	 Застрахователните компании могат да поискат по-голяма сума за застраховка пътуване. В някои страни организации 
за пациентска помощ могат да дадат допълнителни съвети за получаване на разумна застраховка.

Застраховка живот •	 Диагнозата ХКМП може да доведе до трудности при получаване на застраховка живот или ипотека. Съвети за прави-
лата, които се прелагат в различни страни трябва да бъдат дадени на пациента при поставяне на диагнозата.

Бременност и 
раждане •	 Вижте Репродукция и контрацепция (раздел 11).

Образование/хо-
дене на училище

•	 На учители и други лица, които се грижат за пациента, трява да бъдат дадени съвети и писмена информация относно 
грижите за деца с ХКМП.

•	 При липса на симптоматика и рискови фактори на децата трябва да бъде позволено да извършват леки до умерени 
аеробни физически упражнения съответстващи на съветите на техния кардиолог.

•	 Необходимо е обезпечение за децата със затруднения в ученето и други специални нужди.

ИКД = имплантируем кардиовертер дефибрилатор; EHRA = European Heart Rhythm Association; ХКМП = хипергрофична кардиомиопатия; ЛКОИТ = левокамерна 
обструкция на изходния тракт; PDE5 = фосфодиестераза (phosphodiesterase) 5.
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на стената, въпреки че хипертрофията обикновено е умерена 
(дебелина на стената ≤15  mm).491,492 Дебелина на левокамер-
ната стена ≥15 mm се отчита в малки кохорти от по-възраст-
ни пациенти с хипертония изследвани със сЯМР.450 Систолно 
движение напред и динамична ЛКОИТ се съобщават при па-
циенти с аортна стеноза и затрудняват точното измерване 
на клапния градиент. Лечението на аортната стеноза трябва 
да бъде съобразено с актуалните препоръки на ESC.493 При 
пациенти с аортна стеноза, при които предоперативно не се 
демонстрира динамична обструкция, септалната миектомия 
е противоречива и не се препоръчва рутинно.494

До една трета от пациентите с ХКМП имат лека аортна ре-
гургитация (AR), вероятно причинена от субаортна обструк-
ция и кръвоток с висока скорост в ЛК изходен тракт.495,496 

Умерената до тежка AR е много по-рядка и обикновено е 
причинена от първична болест на платната на аортната 
клапа или аортния корен и инфекциозен ендокардит;497 
когато е налице при пациент с ЛКОИТ, трябва да се изключи 
несвързан със SAM механизъм на обструкция, като субаорт-
на мембрана. Аортна регургитация може да настъпи и след 
септална миектомия, особено при деца и млади възраст-
ни.498,499 Тежестта на AR трябва да бъде оценена в съответ-
ствие с препоръките на ESC чрез оценка на анатомията на 
клапата, размера на аортния корен и на асцендентната аорта 
и други качествени, полуколичествени и количествени пара-
метри.500 Размерът на ЛК кухина е ненадежден маркер за 
тежестта на AR при ХКМП.

12.4.2.	 Митрална клапна болест
Митралната клапна патология в резултат на ЛКОИТ се обсъжда 
в раздел 9.1.3. Оценката на болестите на самата митрална кла-
па може да бъде затруднена при наличие на ЛКОИТ, която сама 
по себе си причинява митрална регургитация. Обичайният ин-
тегриран подход към оценката на митралната регургитация, 
както е изложен в Препоръките на ESC/European Association 
for Cardio-Thoracic Surgery (EACTS) за лечение на клапните сър-
дечни болести,493 има някои ограничения при ХКМП, защото ЛК 
кухина е често малка, дори и при наличие на тежка митрална 
регургитация, а конвенционалните количествени и полуколи-
чествени доплерови параметри не са валидизирани при па-
циенти с ЛКОИТ. По принцип, качествените мерки на клапната 
анатомия – с непрекъснат Доплер и цветен Доплер в комбина-
ция с левопредсърдните размери и оценката на налягането в 
белодробната артерия – имат по-голямо значение. В избрани 
случаи ТЕЕ може да помогне за определяне на механизма и те-
жестта на митралната клапна регургитация.

12.4.3.	 Профилактика на ендокардита
Инфекциозният ендокардит при ХКМП се свежда на практи-
ка до пациенти с обструкция на ЛК изходен тракт, особено 
тези с ЛП дилатация.501 Честотата на ендокардита при паци-
енти с ЛКОИТ е 3,8 на 1000 пациент-години, а вероятността 
за ендокардит 4,3% след 10-годишно проследяване в голя-
мо кохортно проучване.501 Ендокардните лезии  възникват 
най-често върху задебеленото предно митрално платно или 
прилежащата повърхност на проксималния камерен сеп-
тум.497,502 Както при пациенти с клапна болест, трябва да се 
насърчава добра орална хигиена, но рутинна антибиотична 
профилактика не се препоръчва при пациенти с градиенти 
в ЛК изходен тракт.503 Антибиотична профилактика трябва 
да се обсъди при високорискови процедури при пациенти 
с клапни протези или протезен материал използван за плас-
тика на клапата, предшестващ ендокардит или вродена сър-

дечна болест, в съответствие с Препоръките на ESC/EACTS за 
лечение на клапни сърдечни болести.493,503

13.	 Живот с кардиомиопатия: 
съвети към пациента

Повечето пациенти с ХКМП водят нормален и продуктивен 
живот, но малък дял получават значима симптоматика и имат 
повишен риск от свързани с болестта усложнения. Важно е, 
независимо от тежестта на болестта им, пациентите да полу-
чат подкрепа и точни съвети от фамилните лекари и други 
здравни специалисти и да бъдат насърчени да разберат и да 
контролират сами болестта си. Таблица 10 обобщава някои 
от ключовите въпроси, които трябва да се обсъдят с пациен-
тите, роднините и обслужващите ги. При необходимост (на-
пример, когато се обсъжда бременност) пациентите трябва 
да бъдат насочени към други специализирани служби.

14.	 Приложение
Национални кардиологични дружества към ESC участващи 
активно в процеса на рецензиране на Препоръките на ESC 
за диагностика и лечение на хипертрофичната кардиоми-
опатия 2014:

Австрия: Austrian Society of Cardiology, Matthias Frick; 
Азербайджан: Azerbaijan Society of Cardiology, Farid Aliyev; 
Беларус: Belorussian Scientific Society of Cardiologists, 
Svetlana Komissarova; Белгия: Belgian Society of Cardiology, 
Georges Mairesse; Босна и Херцеговина: Association of 
Cardiologists of Bosnia & Herzegovina, Elnur Smajić; България: 
Bulgarian Society of Cardiology, Vasil Velchev; Кипър: Cyprus 
Society of Cardiology, Loizos Antoniades; Чешка републи­
ка: Czech Society of Cardiology, Ales Linhart; Дания: Danish 
Society of Cardiology, Henning Bundgaard; Финландия: 
Finnish Cardiac Society, Tiina Heliö; Франция: French Society 
of Cardiology, Antoine Leenhardt; Германия: German Cardiac 
Society, Hugo A. Katus; Гърция: Hellenic Cardiological Society, 
George Efthymiadis; Унгария: Hungarian Society of Cardiology, 
Róbert Sepp; Исландия: Icelandic Society of Cardiology, 
Gunnar Thor Gunnarsson; Израел: Israel Heart Society, 
Shemy Carasso; Киргизстан: Kyrgyz Society of Cardiology, 
Alina Kerimkulova; Латвия: Latvian Society of Cardiology, 
Ginta Kamzola; Ливан: Lebanese Society of Cardiology, Hady 
Skouri; Либия: Libyan Cardiac Society, Ghada Eldirsi; Литва: 
Lithuanian Society of Cardiology, Ausra Kavoliuniene; Малта: 
Maltese Cardiac Society, Tiziana Felice; Холандия: Netherlands 
Society of Cardiology, Michelle Michels; Норвегия: Norwegian 
Society of Cardiology, Kristina Hermann Haugaa; Полша: Polish 
Cardiac Society, Radosław Lenarczyk; Португалия: Portuguese 
Society of Cardiology, Dulce Brito; Румъния: Romanian 
Society of Cardiology, Eduard Apetrei; Русия: Russian Society 
of Cardiology, Leo Bokheria; Сърбия: Cardiology Society of 
Serbia, Dragan Lovic; Словакия: Slovak Society of Cardiology, 
Robert Hatala; Испания: Spanish Society of Cardiology, Pablo 
Garcia Pavía; Швеция: Swedish Society of Cardiology, Maria 
Eriksson; Швейцария: Swiss Society of Cardiology, Stéphane 
Noble; Македония: MacedonianFYR Society of Cardiology, 
Elizabeta Srbinovska; Турция: Turkish Society of Cardiology, 
Murat Özdemir; Украйна: Ukrainian Association of Cardiology, 
Elena Nesukay; Обединено кралство: British Cardiovascular 
Society, Neha Sekhri.
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Текстът за CME (непрекъснато медицинско обучение) Препоръки на ESC за диагностика и лечение на хипертрофичната кардиомиопатия 2014 (2014 ESC Guidelines 
on diagnosis and management of hypertrophic cardiomyopathy) е утвърден от Европейския борд по акредитация в кардиологията (European Board for Accreditation 
in Cardiology, EBAC). EBAC работи в съответствие със стандартите за качество на Европейския съвет по акредитация на непрекъснатото медицинско обучение 
(European Accreditation Council for Continuing Medical Education, EACCME), който е институция на Европейския съюз на медицинските специалисти (European Union 
of Medical Specialists, UEMS). В съответствие с препоръките на EBAC/EACCME, всички автори, участващи в тази програма са разкрили потенциалните конфликти на 
интереси, които биха могли да доведат до пристрастно отношение в статията. Организационният комитет носи отговорността да гарантира, че всички потенци-
ални конфликти на интереси свързани с програмата ще се декларират пред участниците преди започване на дейност за CME.
Въпроси за CME върху тази статия са налични на адрес:
European Heart Journal http://www.oxforde-learning.com/eurheartj и European Society of Cardiology http://www.escardio.org/guidelines.
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